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Er is enige onduidelijkheid over de naamgeving van het ziekte-
spectrum. Hoewel in de Verenigde Staten de term morfea 
gehanteerd wordt opdat geen verwarring kan ontstaan met
het ziektebeeld systemische sclerose, gebruiken veel andere
(Europese) landen gelokaliseerde sclerodermie als overkoepe-
lende term, omdat morfea gezien wordt als een subtype in het
ziektespectrum. [2] Bovendien gebruiken kinderdermatologen
en kinderreumatologen (ook de Amerikaanse) liever de term
gelokaliseerde sclerodermie omdat het subtype lineaire sclero-
dermie het meest bij kinderen voorkomt (figuur 1). [3] In dit 
artikel zal de term juveniele gelokaliseerde sclerodermie (JLS)
gebruikt worden. De incidentie van JLS is 0,3-3 per 100.000
kinderen en de gemiddelde leeftijd van ontstaan is tussen 7 
en 9 jaar. Het komt veel vaker voor bij meisjes dan bij jongens
(ratio 2,4:1). [3] Het type lineaire sclerodermie wordt veruit het
meest gezien bij kinderen (65%), gevolgd door het plaque type
of een combinatie van lineaire sclerodermie en plaque type
morfea (mixed subtype). [4]

Classificatie
Met betrekking tot de classificatie van gelokaliseerde sclero-
dermie is eveneens geen complete consensus in de literatuur.
De in 2017 verschenen European Dermatology Forum S1 guide-
line gebruikt de door Kreuter voorgestelde classificatie, waarin
ook types als gutatta morphea, atrofoderma van Pierini en 
Pasini en eosinofiele fasciitis (schulmansyndroom) zijn opge-
nomen. [1] De classificatie van Laxer en Zulian wordt eveneens
vaak gehanteerd [2] en wordt bovendien het meest toegepast
in de kinderliteratuur. [4] In deze classificatie zijn vijf types 
opgenomen: circumscribed morfea, lineaire sclerodermie, 
gegeneraliseerde morfea, pansclerotische morfea en het
mixed subtype (tabel 1).
De betrokkenheid van de huid in het type circumscribed super-
ficiële morfea, ook wel plaque type morfea genoemd, beperkt
zich tot de dermis. De ovale tot ronde laesies zijn vooral aan-
wezig op de romp. Deze vorm komt het meest voor bij volwas-
senen. Bij circumscribed diepe morfea (morphea profunda)
reikt de sclerose tot de subcutis of zelfs tot de fascie en spieren.

Dit type komt zowel bij kinderen als volwassenen weinig voor.
[2,4]
Lineaire sclerodermie wordt het meest gezien bij kinderen en
adolescenten. Alle lagen van de extremiteiten (tot aan het bot)
kunnen betrokken zijn; meestal is de ziekte unilateraal aanwe-
zig. Als de lineaire sclerodermie zich op het hoofd bevindt,
wordt deze sclerodermie en coup de sabre (slag van het
zwaard) genoemd. Meestal bevinden de laesies zich parame-
diaan op het voorhoofd, met veelal uitbreiding naar de scalp,
waardoor alopecie op kan treden. Een speciale subvorm van 
lineaire sclerodermie van het hoofd is de progressieve hemifa-
ciale atrofie (Parry Romberg). Opvallend bij deze vorm is het
feit dat de huid van het gelaat niet of nauwelijks is aangedaan,
maar er sprake is van unilateraal verlies van subcutis, spier en
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Figuur 1. Lineaire sclerodermie.
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zelfs bot. Omdat in de meerderheid van de gevallen een sclero-
dermie en coupe de sabre en een Parry Romberg samen voor-
komen, gaat men ervan uit dat beide tot hetzelfde ziektespec-
trum behoren. Gegeneraliseerde morfea en pansclerotische
morfea komen beide zeer weinig voor bij kinderen. [2,4]

Ziekteactiviteit 
Het monitoren van ziekteactiviteit en ziekteschade is een 
uitdaging bij de behandeling van JLS. Op dit moment wordt 
de Localized Scleroderma Cutaneous Assessment Tool (LoSCAT)
het meest gebruikt als uitkomstmaat bij volwassenen, en in
2018 is deze ook gevalideerd voor het gebruik bij kinderen. [5]
De LoSCAT verdeelt het lichaam in achttien regio’s en bestaat
uit twee onderdelen: de modified Localized Scleroderma Skin
Severity Index (mLoSSI) en de localized Scleroderma Skin 
Damage Index (LoSDI). De mLoSSI beoordeelt tekenen van 
ziekteactiviteit (uitbreiding van ziekte, aanwezigheid van ery-
theem en induratie). De LosDI schat de mate van ziekteschade
in (cutane en subcutane atrofie, en pigmentveranderingen). [2]
Hoewel de LoSCAT het behandeleffect goed kan meten, wordt
er niet naar de kenmerken van een solitaire laesie gekeken als
maat voor activiteit. Eind 2018 publiceerden Li et al. nieuwe
kenmerken (van een solitaire laesie) die sterk geassocieerd 
zijn met ziekteactiviteit in JLS: erytheem, livide rand, warm
aanvoelende laesie, abnormale huidtextuur (abnormaal glad,
glanzend of wasachtig) en uitbreiding van de laesie. [6] Deze
kenmerken kunnen een praktisch handvat bieden om de ziek-
teactiviteit van JLS te boordelen in de dagelijkse klinische
praktijk. 

Verschillen kinderen en volwassenen 
Een groot verschil tussen sclerodermie bij kinderen en volwas-
senen is de uiteindelijke restschade, die bij kinderen meestal

veel groter is. Omdat lineaire sclerodermie (zowel aan de ex-
tremiteiten als in het gelaat) bij kinderen veel vaker voorkomt,
en het beloop hiervan vaak ernstiger is, worden contracturen,
spieratrofie, verschil in beenlengte- en omvang, faciale hemia-
trofie en ernstige misvorming veel vaker bij kinderen gezien.
[6] Bovendien staat de lineaire vorm van sclerodermie bekend
als een chronische ziekte die vaak recidiveert. In een recente
retrospectieve analyse beschrijven Mertens et al. dat van de
patiënten met een gelokaliseerde sclerodermie die is ontstaan
op kinderleeftijd, 27% een recidief krijgt. Het lineaire type is
een extra risicofactor voor het krijgen van een recidief. 
Recidieven treden gemiddeld op na twee jaar, maar kunnen
zelfs na twintig jaar nog voorkomen. [7] 

Bij kinderen worden vaker extracutane verschijnselen gerap-
porteerd, die eveneens het meest voorkomen bij het lineaire
subtype. Terwijl artritis en artralgieën genoemd worden bij 
lineaire sclerodermie van de extremiteiten, worden neurologi-
sche problemen (hoofdpijn, epilepsie en gedragsveranderingen),
oogproblemen (met name uveitis) en odontostomatologische
complicaties (abnormale dentitie, hypoplasie van mandibula
en maxilla) beschreven bij lineaire sclerodermie en coup de
sabre en bij progressieve faciale hemiatrofie van Parry 
Romberg. [4,8]

Behandeling
De behandeling van JLS zou met name gebaseerd moeten zijn
op het type sclerodermie en de mate van activiteit. De opper-
vlakkige, niet-progressieve vorm van het plaque type morfea
kan behandeld worden met topische middelen zoals corticos-
teroïden, calcineurineremmers, calcipotriol of een combinatie.
Fototherapie met UVA-1 zou een alternatief kunnen zijn voor
kinderen ouder dan 12 jaar met kleine superficiële, niet-pro-

Tabel 1. Classificatie van gelokaliseerde sclerodermie volgens Laxer en Zulian. Gemodificeerd uit Mertens et al. [2]

Subtype Description

I) Circumscribed morphea Superficial (plaque type) Oval or round circumscribed areas of induration limited to epidermis and dermis, 
often with altered pigmentation and violaceous, erythematous halo (‘lilac ring’). 
They can be single or multiple.

Deep Oval or round circumscribed deep induration of the skin involving subcutaneous 
tissue extending to fascia and may involve underlying muscle. The lesions can be 
single or multiple. Sometimes the primary site of involvement is in the subcutaneous 
tissue without involvement of the skin.

II) Linear scleroderma Trunk/limbs Linear induration involving dermis, subcutaneous tissue and, sometimes, muscle and 
underlying bone and affecting the limbs and the trunk.

Head En coup de sabre (ECDS). Linear induration that affects the face and the scalp and 
sometimes involves muscle and underlying bone.
Parry Romberg or progressive hemifacial atrophy loss of tissue on one side of the face 
that may involve dermis, subcutaneous tissue, muscle and bone. The skin is unaffected
and mobile.

III) Generalized morphea Induration of the skin starting as individual plaques (four or more and larger than 3 cm)
that become confluent and involve at least two out of seven anatomic sites (head–neck,
right upper extremity, left upper extremity, right lower extremity, left lower extremity, 
anterior trunk, posterior trunk).

IV) Pansclerotic morphea Circumferential involvement of limb(s) affecting the skin, subcutaneous tissue, muscle 
and bone. The lesion may also involve other areas of the body without internal organs 
involvement

V) Mixed morphea Combination of two or more of the previous subtypes. The order of the concomitant 
subtypes, specified in brackets, will follow their predominant representation in the 
individual patient [i.e. Mixed morphea (linear-circumscribed)]
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gressieve laesies die niet boven gewrichten zitten (superficiële
plaque type). Alle andere types van JLS (lineaire sclerodermie,
gegeneraliseerde of diepe morfea) dienen behandeld te worden
met systemische immunosuppressie. [3,4] Eerste keus behan-
deling is methotrexaat in een dosering van 15 mg/m2/week
(oraal of subcutaan) met een maximumdosering van 25 mg/
week. De eerste drie maanden is het aan te raden om ter over-
brugging eveneens te behandelen met een afbouwschema
prednison. Gezien het grote aantal recidieven wordt geadvi-
seerd om patiënten indien mogelijk gedurende minstens twee
jaar met methotrexaat te behandelen. [4] Indien methotrexaat
ineffectief is, of er te veel bijwerkingen optreden, is mycofeno-
laat mofetil in een dosering van 750-1200 mg/m2/dag met een
maximum van 2000-2500 mg/dag, een goed alternatief. [4,9].
Bij zeer refractaire vormen van JLS lijkt behandeling met tocili-
zumab hoopvol. [10] 

Extracutane manifestaties
De behandeling van JLS (zeker de lineaire en diepe vormen)
gebeurt bij voorkeur op een gecombineerd spreekuur van een
(kinder)reumatoloog en (kinder)dermatoloog. [1,3] Vanwege de
eerder genoemde functionele en cosmetische deformiteiten
en extracutane manifestaties, is het bij kinderen van groot 
belang om de diagnose snel te stellen en in de actieve fase 
van de ziekte adequaat te behandelen, om de kans op restver-
schijnselen te verminderen. [3,4] Naast de eerder genoemde
medicamenteuze behandeling van JLS is het belangrijk aan-
dacht te hebben voor de extracutane manifestaties van de
ziekte. Bij kinderen met musculoskeletale betrokkenheid dient
op artritis gescreend te worden en is verwijzing naar een fysio-
therapeut belangrijk. Bij een dreigend beenlengteverschil is
het noodzaak op tijd te verwijzen naar een (kinder)orthopeed,
zodat de groei van het gezonde been indien nodig geremd kan
worden. Kinderen met een lineaire sclerodermie en coup de
sabre en/of progressieve faciale hemiatrofie wordt een MRI 
cerebrum geadviseerd. [4] Bij afwijkingen op de MRI en/of
neurologische klachten is verwijzing naar de neuroloog 
geïndiceerd. Verder wordt, vooral bij dit type, screening op
uveitis/oogheelkundige betrokkenheid geadviseerd. [3] 
Bij odontostomatologische complicaties is verwijzing naar de
mond-kaak-aangezichtschirurg aan te bevelen. [1,3] Tot slot
dient de impact van JLS op de kwaliteit van leven niet onder-
schat te worden. [3] Het aanbieden van psychologische hulp
en/of verwijzing naar de patiëntenvereniging KAISZ (Vereni-
ging voor Kinderen met een Auto-Immuun of Auto-Inflamma-
toire Systeemziekte) kan hierbij helpen. Gezien het grote risico
op recidieven is langdurige follow-up na succesvolle behande-
ling sterk aan te raden. [1,4]

Sinds 2018 is het Radboudumc een NFU erkend expertisecen-
trum voor zeldzame aandoeningen voor kinderen en volwas-
senen met gelokaliseerde sclerodermie, eosinofiele fasciitis en
systemische sclerose. Binnen dit centrum worden kinderen
met gelokaliseerde sclerodermie gezien op een gecombineerd
spreekuur van de kinderreumatoloog en (kinder)dermatoloog.
Middels duidelijk gedefinieerde zorgpaden worden patiënten
indien nodig verwezen naar de kinderorthopeed, de mond-
kaak-aangezichtschirurg, oogarts of de kinderneuroloog. 
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Samenvatting
Gelokaliseerde sclerodermie bij kinderen verschilt in een
aantal opzichten van sclerodermie bij volwassenen. Het
type lineaire sclerodermie komt bij kinderen veruit het
meest voor. Het beloop is vaak ernstiger en zowel restver-
schijnselen als extracutane manifestaties worden vaker 
gerapporteerd. Het is van belang om de diagnose snel te
stellen en indien geïndiceerd tijdig met systemische immu-
nosuppressiva te behandelen, om daarmee de kans op rest-
verschijnselen te kunnen verminderen. Men dient alert te
zijn op recidieven en voldoende follow-up te waarborgen.
Gezien de kans op extracutane manifestaties en behande-
ling met potente systemische middelen wordt geadviseerd
de kinderen te zien in een gecombineerd spreekuur van
een (kinder)dermatoloog en (kinder)reumatoloog.

Trefwoorden
lineaire sclerodermie – morfea – gelokaliseerde 
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Summary
The clinical presentation of localized scleroderma in chil-
dren differs in some aspects from its presentation in adults.
In children, the vast majority is represented by the linear
type, with a more severe course than in adults and conside-
rable sequelae and extracutaneous involvement. Potent
systemic immunosuppresive therapy should be initiated as
soon as possible in order to avoid potential sequelae. Given
the high risk for recurrences, clinical follow-up visits should
be performed. Because of the high rate of extracutaneous
involvement and treatment with potent systemic therapy, 
a combined clinic with a (pediatric) dermatologist and 
(pediatric) rheumatologist is advised.
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