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Eosinophile Fasziitis

L.E. Shulman 1975 („Shulman-Syndrom“)

Inzidenz und Prävalenz unbekannt - seltene Krankheit (orphan disease)

Keine bestimmte Geschlechtsbevorzugung

EM im jeden Alter, durchschnittlich 40-50j

R. Dobrota | Eosinophile Fasziitis | Rheuma-Workshop 08.01.26



Hypereosinophiles Syndrom

− Hypereosinophilie

• Eosinophilie im peripheren Blut >1.5 x 109/L mindestens 2x im Abstand von min. 4 Wochen 

• und / oder pathologische Vermehrung der Eosinophilen im Gewebe

− Hypereosinophiles Syndrom

• Hypereosinophilie und damit einhergehender Organdysfunktion

https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/all.15544
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noch zu wenig bekannt, postuliert wird eine:

− aberrante Immunantwort

− T-Zell–Aktivierung und Zytotoxizität

− Proinflammatorische und profibrotische Wirkung von Zytokinen der eosinophilen Granulozyten (z.B. IL-5) 
und andere profibrotische Zytokinen (IL-2, IFN-gamma)

− mögliche Rolle des tissue inhibitor of metalloproteinase-1 (TIMP-1)

Pathogenese

The eosinophil

Quelle: https://www.nature.com/articles/nri3341
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 genaue Ätiologie unbekannt

 Idiopathisch oder

Assoziierte Erkrankungen/ Triggers:

 starke körperliche Belastung oder Traumata (30-46%)

 Bestrahlung

 Infektionen (B. burgdorferi) 

 Autoimmunerkrankungen (z.B. Hashimoto-Thyreoiditis, Zöliakie, rheumatoide Arthritis, SLE, 

Sjögren etc.)

 5-10% paraneoplastisch (v.a. hämatologische Neoplasien, seltener solide Tumoren)

 Medikamente (Statine, Phenytoin, Ramipril, Heparin, immune checkpoint inhibitors, TNF-Hemmer, 

Chemotherapeutika etc.) oder Chemikalien (Trichloroethylene, Epoxidharz)

Ätiologie
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Mögliche Ätiologie/Assoziationen/Triggers
N=101, FR Pharmakovigilanz Daten 

https://doi.org/10.1016/j.jaad.2021.05.030
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− seit 6 Monaten Ödeme mit anschliessend zunehmender Verhärtung der Haut

− Spannungsgefühl, Juckreiz, Einschränkung der Beweglichkeit

− Initial an den Hand- und Sprunggelenken, im Verlauf nach proximal zunehmend 

inkl. am Stamm und Abdomen

− Extern Vd.a. disseminierte Morphea

Frau T., 55j

 Systemanamnese:
 Kein Raynaud, kein Exanthem, keine Photosensitivität

 Keine kardiopulmonalen/ gastrointestinalen Beschwerden 

 Keine Myalgien oder Gelenkschmerzen/-Schwellungen

 Fatigue, Gewichtsabnahme 10 Kg, kein Nachtschweiss

 Kein Zeckenstich

Fallbeispiel
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Fallvignette: Klinischer Befund

(entstehen durch Sklerosierung der tiefen Dermis und Faszien)

DOI: 10.1056/NEJMicm2212023

peau d’orange Pfeile: groove Zeichen (Rillenzeichen, lineare 
Vertiefungen entlang der Hautvenen)

https://doi.org/10.1007/s40674-024-00222-6
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Klinischer Befund

peau d’orange

Unterarm: Erythem, Ödem, Verhärtung
Finger ausgespart

JAAD Case Reports 2021 1749-51DOI: (10.1016/j.jdcr.2021.09.010) 
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Überblick – Klinische Manifestationen

Haut 
− Frühstadium: oft akut, ödematös, erythematös, evtl. juckend, ggf. leichte Überwärmung, negativem 

Venenzeichen (groove sign), im Verlauf Orangenschale-artig (peau d’orange), schmerzhaft
− Spätstadium: verhärtet, sklerotisch
− Befallsmuster: 

• v.a. Glieder, Stamm, Nacken
• Finger und Zehen und i.d.R. auch das Gesicht sind ausgespart (im Gegenteil zur systemischen 

Sklerose)
• typischerweise symmetrisch

Mögliche assoziierte Manifestationen
− Gelenkkontrakturen, Arthralgien, Arthritis (ca. 40%)
− Myalgien, Muskelschwäche, selten Myositis
− Fatigue, Gewichtsabnahme
− Karpaltunnelsyndrom
− Restriktive Ventilationsstörung bei deutlicher Stammbeteiligung
− Morphea-ähnliche Läsionen (ca. 30%)
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Entzündungaktivität: CRP 30mg/l, BSR 40mm/1h 
Eosinophilie bei 2.0 G/l 

Fallvignette: Labor

 ANA grenzwertig, Sklerodermie-Panel negativ

 leichte Hypergammaglobulinämie, Immunfixation normal 

 Mikroskopisches Blutbild bis auf Eosinophilie blande

 ANCA negativ

 TSH und HbA1c normwertig

 Borrelienserologie negativ
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Überblick – Laborbefunde

Entzündungssyndrom (>50%) mit BSR- und CRP-Erhöhung
Eosinophilie (ca. 60-90% der Fälle), CAVE fluktuierend, kein gutes Aktivitätsmarker
Hypergammaglobulinämie (>50%)
monoklonale Gammopathie (16%)
tieftitrige ANA mit negativer Differenzierung, Rheumafaktor (ca. 15%)
Möglicherweise assoziiert mit Krankheitsaktivität:
− Aldolase Erhöhung 
− type III procollagen peptide
nur selten leichte CK-Erhöhung
Forschung: TIMP-1 möglicher biomarker
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Überblick – Bildgebung / weitere Abklärungen

Beste Methode - MRI: Diagnosestellung, Lokalisation der Biopsie, Verlaufskontrolle

Alternativ PET-CT falls Muskelbiopsie nicht möglich

(CAVE: nur 50% von EF Pat. haben eine + PET-CT)*

Neoplasiescreening

− PET-CT oder CT

− Gastroskopie, Koloskopie

− Bei Frauen gynäkologische Untersuchung 

Ggf. Kapillarmikroskopie (DDx systemische Sklerose)

Ggf. muskuloskeletaler Ultraschall (Arthritis)

*https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0190962224032420
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https://jbsr.be/articles/10.5334/jbsr.2805Bildgebung

 MRI: Kontrastmittelanreicherung der Muskelfaszien

Fallvignette: Bildgebung
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Biopsie
Goldstandard für die Diagnose: tiefe («full-thickness») Biopsie der betroffenen Haut

CAVE
• eine oberflächige Hautbiopsie kann meistens nicht unterscheiden zwischen eine 

Morphea und eine eosinophile Fasziitis
• fehlende eosinophile Infiltrate in der Histologie schliessen eine eosinophile Fasziitis

nicht aus (z.B. im Spätstadium oder unter Therapie)

Typischer Befund: 

• verdickte Faszien mit entzündlichem Infiltrat (Eosinophilen, Lymphozyten v.a. CD8+, 

CD4/CD8 Ratio <1, ggf. Plasmazellen und Makrophagen)

• ggf. Perimyositis

• ggf. Dermis-Verdickung mit Ablagerung von Kollagen Fasern 
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Histologie

Fasziengewebe mit Infiltration eosinophiler Granulozyten 
(Pfeile). HE-Färbung, 400-fache Vergrösserung. 
Quelle: https://medicalforum.ch/de/detail/doi/smf.2022.08695.

Faszienverdickung (Strich) und Perimyositis (Pfeile). 
Quelle: 
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S156899
7214000317

Verdachtsdiagnose: Klinik + Labor + MRI

Bestätigung: Histologie
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Überblick – Diagnose

https://medicalforum.ch/de/detail/doi/smf.2022.08695, gemäss Pinal et al, Autoimmunity Reviews 2014
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Überblick – Diagnose

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29235676/
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Differenzialdiagnose: Morphea

Dermatology Online Journal 25(8)
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Acute Medicine Journal 20(4):282-285

Differenzialdiagnose: Systemische Sklerose, Scleroedema
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Autoimmun/Immunologisch: systemische Sklerose (ggf. als Overlap-Syndrom mit anderen Kollagenosen), 
eosinophile Fasciitis, Morphea, generalisierter Lichen sclerosus et atrophicus, chronische Graft-versus-Host-Disease, 
Eosinophile angiozentrische Fibrose, IgG4-assoziierte Krankheit

Infektiös: Lyme-Borreliose (Acrodermatitis chronica atrophicans)

Stoffwechselstörungen: Necrobiosis lipoidica, Skleromyxödem, Akropachie, Porphyria cutanea tarda, Phenylketonuria, 
scleredema diabeticorum

Speicherkrankheiten: Scleredema (adultorum) Buschke Typ I (infektiöser Trigger), Typ II (Paraproteinämie, MGUS), Typ 
III (assoziiert mit Diabetes mellitus), systemische Amyloidose

Paraneoplastisch: Bronchialkarzinom, Karzinoidsyndrom, myelodisplastische Syndrome 

Medikamentös: Docetaxal, Pentazocine, Ergot, methysergide, Bromocriptin, Phenobarbital, Carbidopa, Ethosuximid, 
Vitamin K1, Penicillamin, Bisoprolol, Fosinopril, Bleomycin, Cisplatin, Interferon alpha, Kokain, Morphin, L-tryptophan 
(Eosinophilie-Myalgie-Syndrom)

Toxisch: nephrogene systemische Fibrose (nach der Gabe von Gadolinium-haltigen Kontrastmitteln bei Patienten mit
schwerer Niereninsuffizienz oder Lebertransplantierte), verunreinigtes Speiseöl („Toxic Oil Syndrome“), Silica, organische
Solventien, Bestrahlung

Genetisch: Stiff skin syndrome, Progerie, Akrogerie, Werner’s Syndrom

Angepasst nach
1. Haustein UF. Scleroderma and pseudo-scleroderma: uncommon presentations. Clin Dermatol. 2005;23(5):480-490.
2. Raboudi A, Litaiem N. Scleredema (Buschke Disease, Scleredema of Buschke, Scleredema Adultorum) [Updated 2020 Jun 30]. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): 
StatPearls Publishing; 2020 Jan.
3. Mertens JS, Seyger MMB, Thurlings RM, Radstake TRDJ, de Jong EMGJ. Morphea and Eosinophilic Fasciitis: An Update. Am J Clin Dermatol. 2017;18(4):491-512. 

Rheuma Nachrichten 2020

Überblick – Differenzialdiagnose Hautinduration
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Überblick – Therapie

Ziele

− Kontrolle der entzündlichen Aktivität

− Regredienz der Haut- und Faszienläsionen

− Verbesserung der Beweglichkeit

− Erhaltung / Verbesserung der Muskel- und Gelenksfunktion, der Leistungsfähigkeit und Funktion 

Einsätze

− Primär systemische Therapie (Immunsupressiva)

− Physikalische Therapie (range of motion Übungen)

− Add-on Lichttherapie UVA1 oder PUVA

CAVE: retrospektive Studien und Fallserien, lokale Erfahrung; keine randomisierten, kontrollierten 

Studien vorliegend

Klinische Phase wichtig zu berücksichtigen – sind entzündlich aktive Läsionen noch vorhanden?

R. Dobrota | Eosinophile Fasziitis | Rheuma-Workshop 08.01.26



Überblick – Therapie

Glukokortikoiden
− hochdosierte Stosstherapie

• per os, z.B. Prednisolon 1mg/kgKG/d mit Tapering oder 
• i.v., z.B. Solu-Medrol 500mg-1g und anschliessend Prednisolon 0,5 – 1 mg/kg/Tag

Methotrexat
− 15-25 mg/Woche; die frühe Kombination mit Glukokortikoiden steigt die 

Remisionsrate und ist steroidsparend

Andere DMARDs - Refraktäre Fälle (Fallberichte): 
− Azathioprin, Mycophenolat-Mofetil, Hydroxychloroquine, Sirolimus, Ciclosporin, 

Sulfasalazin, Cyclophosphamid
− Biologika (Infliximab, Tocilizumab, Rituximab)
− IVIG
− Baricitinib, Tofacitinib
− IL5-Inhibitoren

Frühbeginn und konsequente Fortführung der Physiotherapie 
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Fallvignette: Therapie

 Solu-Medrol 1g i.v. 3d/Monat für 3 Monate 

 Methotrexat 20mg s.c. 1x/Woche + Folsäure

 UVA1 Therapie

 Physio- und Ergotherapie 

 Dehnungsübungen 

 Verbesserung der Beweglichkeit 

 Vermeiden von neuen Kontrakturen

 Heimprogramm

 Psychotherapie 
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Überblick – Verlauf
− Klinisch

• Verlauf der Hautläsionen – akute Entzündungszeichen ? Atrophie ? Neu aufgetretene Läsionen unter Therapie?

• Kontrakturen – range of motion, Schmerzen

• Meistens Wochen bis Monate bis zu einem relevanten Ansprechen

− Laborchemisch

• Eosinophilie regredient ? (falls initial vorhanden)

• Entzündungswerte regredient ?

• Aldolase

− Ggf. Verlaufs-MRI wenn klinisch indiziert (nicht routinemässig)

− Bzgl. Therapie

• Verträglichkeit ?

• Adhärenz ?

• Dosisanpassung ?

Prognose
• variabel, meistens günstig; selbstlimitierter Verlauf nach erfolgreicher Therapie

• Sequelae (Gelenkkontrakturen, eingeschränkte Lebensqualität) und Rezidiven möglich
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Verlauf

A: MRT-Bild des Unterschenkels bei 
Diagnosestellung mit Kontrastmittel-Enhancement 
der Faszie (Pfeile)

B. MRT-Verlaufsbild drei Monate nach 
Therapiebeginn mit beinahe vollständiger 
Regredienz der Fasziitis.

https://medicalforum.ch/de/detail/doi/smf.2022.08695.
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Überblick – Therapie

Journal of the American Academy of Dermatology, Volume 86, Issue 4, 951 - 953
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Fallvignette: Verlauf

 Vollständige Regredienz der Entzündungsaktivität und Eosinophilie 3 Monate seit Therapiebeginn

 Keine neuen Läsionen mehr aufgetreten

 Relevante Besserung der körperlichen Beweglichkeit und Leistungsfähigkeit innerhalb von 6 

Monaten durch konsequentes, tägliches Training

 Stand 2023 (3 Jahren seit Diagnose):

 Deutlich weniger verspannte Haut, restlich leichte OSG-Kontrakturen

 Regelmässiges Training fortgeführt, Pilates

 Dosisabbau Methotrexat
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Prognose
Cluster 1: “mild”; 
Cluster 2: “late-onset and hypereosinophilic”;
Cluster 3: “fibrotic”

N=109 Pat.

Erhöhtes Rezidivrisiko:

Eosinophilie 
(HR 1.56; 95% CI, 1.14-6.34; P = .02) 

Fibrose 
(HR 4.02; 95% CI, 1.65-9.85; P = .002)

https://doi.org/10.1016/j.jaad.2022.08.026
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Prognose

N=119 Pat. Stammbefall und peau d’orange: negative Risikofaktoren

https://www.jaad.org/article/S0190-9622(20)33014-0/fulltext
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Zusammenfassung

− Bei unklarem Ödem-Erythem-Verhärtung der Haut +/- Entzündungssyndrom, Eosinophilie, 

auch an eine eosinophile Fasziitis denken.

− Wichtigste Differenzialdiagnosen sind Morphea und die systemische Sklerose.

− Eine tiefe „full thickness“ Biopsie (Kutis+Subkutis+Faszien) ist Goldstandard für die 

Diagnosestellung.

− Abklärungen bei Diagnosestellung zum Ausschluss einer assoziierten Neoplasie.

− Die Hautveränderungen und Kontrakturen haben einen starken Einfluss auf die 

Lebensqualität der Patienten.

− Ein früher Therapiebeginn (medikamentös + physikalische Therapie) ist wichtig für einen 

optimalen Outcome.

− Negative Risikofaktoren: Eosinophilie, Fibrose, peau d’orange, Stammbefall.
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Vielen Dank!
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