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Seltene Ursache flir einen Leistungsknick bei einem Sportler
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mit dem Einverstindnis

des Patienten.
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Hintergrund

Die Griinde fir einen Leistungsknick bei Sport-
ler:innen sind zahlreich. Auch die klinischen Zeichen
unseres Patienten, eine schmerzlose Schwellung der
unteren Extremitdt, eingeschrinkte Beweglichkeit
und Kribbelparasthesien, sind unspezifisch. Erst das
Gesamtbild aus Anamnese, Klinik und auffalligen Wer-
ten in der Laboranalyse haben uns an die sehr seltene
Diagnose einer eosinophilen Fasziitis (Morbus Shul-
man) denken lassen.

Fallbericht

Anamnese

Ein 45-jahriger, abgesehen von einer Schilddriisenunter-
funktion bisher gesunder und hoch leistungsfihiger
Langdistanz-Triathlet wurde unserer Poliklinik zugewie-
sen. Er beschrieb eine seit flinf Monaten bestehende,
stetig voranschreitende Leistungsminderung. Anfang-

Abbildung 1: Histologie der Faszie mit Infiltration eosinophiler Granulozyten (Pfeile).
HE-Farbung, 400-fache Vergrosserung.
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lich bemerkte der Patient eine Verspannung und Ver-
kiirzung der Wadenmuskulatur beidseits mit Verlust
der Kontur. Im weiteren Verlauf dehnte sich die Sympto-
matik symmetrisch auf die oberen Extremitdten aus.
Ein néchtliches Einschlafen der Hande konnte durch
Aktivierung der Muskulatur jeweils rasch behoben
werden. Im Vorfeld durchgefithrte Untersuchungen
(Hausarzt, Rheumatologie, Neurologie) hatten keine
wegweisenden Befunde ergeben. Ein Nervenkompres-
sionssyndrom wurde ausgeschlossen. An ein geregeltes
Training war nicht zu denken. Das Rennrad konnte
nicht mehr normal bestiegen werden.

Status

Der Patient prasentierte sich in gutem Allgemein- und
schlankem Erndhrungszustand. Die korperliche Unter-
suchung zeigte eine leicht eingeschriankte aktive und
passive Beweglichkeit der unteren und oberen Extremi-
taten sowie sehr diskrete Unterschenkelodeme. Er war
kardiopulmonal kompensiert. Der neurologische Status
und das Integument wiesen keine Besonderheiten auf.

Befunde/Diagnose

Im Labor zeigte sich initial eine milde, spater eine aus-
gepragte Eosinophilie (2,43 G/1), eine leichte Hyper-
gammaglobulindmie (16,9 g/l) sowie ein CRP von
11 mg/1 bei einer normalen Blutsenkungsreaktion. In
der MRT der Unterschenkel zeigte sich eine Kontrast-
mittelanreicherung der oberflichlichen und tiefen
Unterschenkelfaszien sowie ein geringes Muskelodem.
Hinweise auf eine Nekrose lagen nicht vor. Die Ver-
dachtsdiagnose einer eosinophilen Fasziitis wurde
mittels Biopsie der Haut, Unterhaut und Faszie der me-
dialen Wade bestatigt (Abb. 1).

Therapie

Die initiale Therapie bestand aus einem intravends
verabreichten Steroidstoss (1000 mg Prednisolon pro
Tag fiir drei Tage), gefolgt von Prednisolon 1 mg/kg/
Tag per os. Nach zwei Wochen zusédtzlich Beginn mit
Methotrexat subkutan (Aufdosierung bis 20 mg pro
Woche) als steroidsparende Basistherapie. Begleitend
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Abbildung 2: MRT-Bild des Unterschenkels bei Diagnosestellung (links) mit Kontrast-
mittel-Enhancement der Faszie (Pfeile) als Zeichen der Entziindung. Rechts Verlaufsbild

drei Monate nach Therapiebeginn mit beinahe vollstandiger Regredienz der Fasziitis.

wurde eine Physiotherapie zur Verbesserung und Er-
haltung der Muskel- und Gelenkfunktion durch-
gefiihrt. Prednison konnte iiber einen Zeitraum von
zwolf, Methotrexat tiber einen Zeitraum von 15 Mona-
ten ausgeschlichen werden. Eine immunmodulierende
Therapie war seither nicht mehr notwendig.

Verlauf Bereits nach einer Woche waren die Symptome
riickldufig und nach zwei Monaten konnte der Patient
sein sportliches Training, wenn auch in deutlich redu-
ziertem Umfang, wieder aufnehmen. Knapp drei Mo-
nate nach Therapiebeginn lagen im Alltag kaum mehr
Einschrankungen vor, passend zum Befund der Ver-
laufs-MRT, die eine vollstindige Regredienz des Mus-
kelodems sowie ein beinahe komplettes Verschwinden
der entzilindlichen Infiltrate zeigte (Abb. 2). Ebenfalls
normalisiert hatten sich die zu Beginn ausserhalb des
Referenzbereiches liegenden Laborbefunde. Ausser
einer selbstlimitierenden Steroidakne, Durchschlaf-
schwierigkeiten sowie eines leicht erhéhten Bilirubins
sind keine Nebenwirkungen aufgetreten. Eineinhalb
Jahre nach Diagnosestellung erfreut sich der Patient
einer guten Gesundheit. Sein Trainingspensum konnte
er an frithere Werte anndhern.

Diskussion

Die eosinophile Fasziitis (EF) ist eine seltene, fibrosie-
rende Bindegewebserkrankung, die durch Lawrence
Shulman 1974 erstmalig beschrieben wurde [1]. Gekenn-
zeichnet ist sie durch einen abrupten Beginn mit sym-
metrischen, oft schmerzhaften Odemen, gefolgt von
einer Phase mit stetig zunehmender Induration und
Verdickung des subkutanen Bindegewebes, hervorgeru-
fen durch einen fibrésen Umbau. Bevorzugt betroffen
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sind die distalen Extremitaten, wobei die Unterschenkel
haufiger beteiligt sind als die Vorderarme. Eine Ausdeh-
nung auf den Rumpf ist beschrieben und geht mit einer
schlechteren Prognose einher. Die Hinde, Fiisse und das
Gesicht bleiben meist ausgespart [2].

Die Atiologie der Erkrankung ist unklar. In 28 bis 46%
der Fille ist eine Assoziation zu intensiver korperlicher
Anstrengung oder Traumata beschrieben. Eine arznei-
mittelinduzierte EF wird bei unterschiedlichen Me-
dikamenten vermutet (z.B. Statine, ACE-Hemmer,
Phenytoin, Natalizumab). Weiter wird ein moglicher
Zusammenhang mit Autoimmunerkrankungen (z.B.
Hashimoto-Thyreoiditis, Zoliakie, rheumatoide Arthri-
tis) oder Infektionskrankheiten (Borreliose) diskutiert.
Bei 15% der Patient:innen wird eine hdmatologische
Neoplasie oder ein solides Malignom gefunden, was in
der Diagnostik entsprechend beriicksichtigt werden
sollte. Bei unserem Patienten kommen in erster Linie
eine intensive, korperliche Anstrengung im Rahmen
des Triathlontrainings oder eine die Schilddriise be-
treffende Autoimmunerkrankung (substituierte Hypo-
thyreose bei Status nach Radiojodtherapie bei M. Base-
dow) als potenzieller Ausloser in Frage [3].

Typische kutane Zeichen neben den Odemen und
einem Erythem sind aufgrund der Sklerosierung der
tiefen Dermis und Muskelfaszien der «Peau d’orange»-
Aspekt (Pseudocellulite), das «groove sign» (Rillenzei-
chen, lineare Vertiefungen entlang der Hautvenen) [4]
und das «prayer sign», bei dem aufgrund der Fasziitis
der Unterarme kein Aneinanderlegen der Hand- und
Fingerinnenfldchen zur Gebetsposition mehr moglich
ist. Morpheaartige Plaques kommen vor, sind aber wie
die oben genannten Hautzeichen unspezifisch und
konnen héufig auch fehlen.

An extrakutanen Manifestationen sind Gewichtsver-
lust, Muskelschwiche, Myalgien, Gelenkskontrakturen
und Arthritiden zu nennen. Neuropathien wie zum
Beispiel das Karpaltunnelsyndrom sind ebenfalls be-
schrieben. Ausserst selten und mit einer schlechteren
Prognose einhergehend ist ein viszeraler Befall.

Im Labor findet sich in 58 bis 85% der Fille eine Eosino-
philie, in 35 bis 46% eine Hypergammaglobulindmie
und in 16% eine monoklonale Gammopathie, begleitet
typischerweise von erhdhten Entziindungsparame-
tern. Die Biopsie der Kutis, Subkutis und Faszie gilt als
Goldstandard der Diagnosestellung, wobei ein Odem
sowie entzilindliche Infiltrate im Bereich der Faszie
zwingend vorhanden sein miissen. Der histologische
Nachweis von infiltrierenden eosinophilen Granulo-
zyten stiitzt die Diagnose, deren Fehlen schliesst die
Diagnose der EF jedoch nicht aus. Eine Bildgebung mit-
tels MRT kann helfen, eine geeignete Lokalisation fir
die Biopsie zu finden und dient zur Beurteilung des

EMHMedia

See: http://emh.ch/en/services/permissions.html



DER BESONDERE FALL

Tabelle 1: Vorgeschlagene Kriterien fiir die Diagnosestellung

Hauptkriterien 1. Symmetrische oder asymmetrische, diffuse (Extremitaten, Rumpf, Bauch) oder lokalisierte (Extre-

mitaten) Schwellungen, Verhartungen und Verdickungen der Haut und des Unterhautgewebes.

2. Keilbiopsie der klinisch betroffenen Haut, Unterhaut und Faszie, die eine fasziale Verdickung mit
Ansammlung von Lymphozyten und Makrophagen mit oder ohne Eosinophilie aufweist.

Nebenkriterien

Periphere Eosinophilie >0,5 x 1091

Serum-Hypergammaglobulindmie >1,5 g/I

Muskelschwache und/oder erhéhter Serum-Aldolase-Spiegel

Groove sign und/oder Peau d’orange-artige Haut

~N[o[o]s]w

Hyperintense Faszie in der T2-gewichteten MRT

Ausschlusskriterium Diagnose Systemische Sklerose

Zur Diagnosestellung braucht es gemass Vorschlag der Autoren [5] entweder beide Hauptkriterien oder ein Hauptkriterium
und mindestens zwei Nebenkriterien und den Ausschluss der Differenzialdiagnose Systemische Sklerose.

Verlaufs und des Therapieerfolges. Durch Pinal-Fern-
andez et al. wurden 2014 Diagnosekriterien erarbeitet,
welche die Biopsie nicht mehr als absolute Vorausset-
zung auffithrt (Tab. 1). Die Validierung dieser Kriterien
ist jedoch ausstehend [5].

Die Seltenheit der EF und die unspezifische Symptoma-
tik erschweren die Abgrenzung von anderen sklerosie-
renden Hautkrankheiten und erkliren die durch-
schnittliche Zeitspanne von zwolf Monaten zwischen
dem Auftreten der ersten Symptome und der korrek-
ten Diagnosestellung. Die hdufigste Fehldiagnose ist
die Systemische Sklerose (SSc). Im Unterschied zur SSc
befillt die EF praktisch nie das Gesicht oder die Finger-
und Zehenendglieder. Ein Raynaud-Phdnomen und
Sklerodaktylie sind bei der EF nicht beschrieben. His-
tologisch ist oftmals eine klare Unterscheidung mog-
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bei der SSc im Gegensatz zur EF typischerweise ein er-

Das Wichtigste flr die Praxis

* Die eosinophile Fasziitis ist eine seltene und wahrscheinlich unterdiag-
nostizierte Bindegewebserkrankung, die Patient:innen jeden Alters be-
treffen kann und sich sehr unterschiedlich prasentiert. Bei zunehmender
symmetrischer Schwellung und Induration der distalen Extremitaten in
Kombination mit einer Blut-Eosinophilie sollte an diese Differenzialdia-
gnose gedacht werden.

e Die haufigste Fehldiagnose ist die Systemische Sklerose.

e Zur Sicherung der Diagnose ist eine Biopsie der Kutis, Subkutis und
Faszie der Goldstandard.

e Die Kombination von Glukokortikoiden und Methotrexat stellt dieThera-
pie der Wahl dar. Ein friiher Therapiebeginn ist mit einem besseren Out-
come verbunden.

e Physiotherapie zur Pravention von Gelenkskontrakturen ist ein wichtiger
Bestandteil der Therapie und beeinflusst die Lebensqualitat erheblich.
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Die Behandlung der EF stellt eine Herausforderung dar.
Die vorliegenden Daten stammen hauptsdchlich aus
retrospektiven Analysen von Fallserien. Randomisier-
te, verblindete Studien gibt es nicht. Erschwerend
kommt einerseits hinzu, dass es fiir die Evaluation des
Therapieansprechens keine validierten Verlaufspara-
meter gibt, andererseits, dass sich die EF in eine
o6dematods-inflammatorische Phase, gefolgt von einer
fibrosierenden Phase, unterteilen ldsst. Letztere spricht
nicht auf eine immunsuppressive Therapie an, wes-
halb es wichtig ist, die Behandlung méglichst frith zu
beginnen. Basistherapie ist der systemische Einsatz
von Steroiden. Das beste klinische Ansprechen wurde
unter einer initialen hochdosierten intravenésen Me-
thylprednisolontherapie (500 — 1000mg/Tag fiir drei
Tage) gefolgt von Prednisolon 0,5 - 1 mg/kg/Tag be-
obachtet. Die frithe Kombination mit Methotrexat
fithrt im Vergleich zur alleinigen Steroidtherapie zu
einer Verdoppelung der kompletten Remissionsraten
(64 versus 30%) [6].

Die durchschnittliche Therapiedauer variiert je nach
Fallserie stark und liegt zwischen 18 und 46 Monaten.
Weitere Immunsuppressiva, zum Beispiel Mycophe-
nolat-Mofetil, Ciclosporin, Sirolimus, Infliximab, Ri-
tuximab, Azathioprin und Tocilizumab werden in
Fallberichten als Therapeutika genannt. Eine Aussage
zu deren Wirksamkeit ldasst die Datenlage jedoch
nicht zu. Wichtiger Bestandteil der Therapie ist der
friihzeitige Beginn einer gezielten Physiotherapie zur
Verbesserung der Muskelfunktion und Prdvention
von Gelenkskontrakturen, welche die Lebensqualitat
von Patient:innen mit einer EF entscheidend be-
einflussen.
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