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Liebe Leserinnen und Leser,

wenn Sie diese Broschiire in die Hdnde nehmen, dann gehéren Sie wahrscheinlich zum
Kreis der an Kollagenose Erkrankten oder Sie sorgen sich um ein Familienmitglied. Viele
Betroffene haben die Namen ihrer Krankheiten vorher noch nie gehért, selbst die Arzte,
die nicht speziell diese Krankheiten behandeln, sehen sie eher selten und die Betroffenen
haben lange Irrwege bis zur Diagnosestellung hinter sich. Denn Kollagenosen sind eher
selten auftretende rheumatische Erkrankungen.

Viel Halbwissen ist iiber die Krankheitsgruppe verbreitet. Es beginnt mit der Namens-
gebung. »Kollagenosen« (Bindegewebskrankheiten) werden sie genannt, da man frither
meinte, die Erkrankung habe ihre Ursache im Bindegewebe. Heute wissen wir, dass der
Erkrankungsgruppe Autoimmunprozesse zugrunde liegen, trotzdem wird der Uberbegriff
aus historischen Griinden beibehalten. Die Bezeichnung Lupus (Wolf) verwirrt ebenfalls,
ein Drittel der Kranken mit einem systemischen Lupus erythematodes hat iiberhaupt
keine Hautverdnderungen im Gesicht und schon gar nicht solche, die an einen Wolfsbiss
erinnern.

Viele Organe sind bei den einzelnen Erkrankungen betroffen. Alle Kranken sind von
Mudigkeit und Erschdpfung geplagt. Letzteres sieht man nicht. Ein langer Weg ist nétig,
bis endlich ein Arzt das Puzzle der Krankheitszeichen zusammensetzt und die Diagnose
stellt. Fir die Kranken ist dieser Zeitpunkt erst einmal eine Erleichterung, da nun die
Unsicherheit und der Zweifel aufhéren. Jetzt sind fachlich gute Informationen wich-
tig, aber auch die Erfahrungen anderer. Beides will diese Broschiire bieten. Besonders
wertvoll sind die Berichte der Betroffenen, die alle zeigen, dass man auch mit einer
Autoimmunerkrankung gut leben kann. Gerade bei den Kollagenosen haben sich durch
besseres Verstandnis der Erkrankung und durch bessere Behandlungsstrategien die
schlechten Aussichten in den friiheren Jahren ganz deutlich verbessert. Man kann heute
mit diesen Erkrankungen in den meisten Fallen gut leben. Und die Forschung geht
gerade hier mit groRen Schritten weiter.

Ich wiinsche mir, dass diese Broschiire den Betroffenen vor allem Mut macht und Sie die
Hinweise fiir den richtigen Umgang mit der Erkrankung gut nutzen kénnen.

lhre
Prof. Dr. med. Erika Gromnica-lhle
Prasidentin der Deutschen Rheuma-Liga
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KOLLAGENOSEN - EIN OBERBEGRIFF FUR
BESTIMMTE RHEUMATISCHE ERKRANKUNGEN

KAPITEL




Nur wenige Menschen haben jemals etwas
von Kollagenosen gehért. Das ist kein Wunder,
handelt es sich dabei doch um seltene ent-
zlindlich-rheumatische Erkrankungen. Heute
weill man, dass es sich bei diesen Erkrankun-
gen um Autoimmunerkrankungen handelt.
Autoimmun bedeutet, dass das Immunsys-
tem nicht mehr nur gegen Bakterien, Viren
oder Pilze kdmpft, sondern auch den eigenen
(auto = selbst) Kérper angreift. Bei den Kolla-
genosen richtet sich der Angriff hauptsachlich
gegen bestimmte Bestandteile der Zellkerne.

Frauen erkranken an Autoimmunerkrankun-
gen wesentlich haufiger als Manner. Die
Krankheiten verlaufen chronisch und kénnen
das Leben sehr beeintrachtigen. Typisch ist,
dass verschiedene innere Organe, Haut,
Driisen und Gelenke gleichzeitig oder nach-
einander erkrankt sein kénnen, so dass die
Beschwerden der Betroffenen sehr vielféltig
sind. Wie schwer sich aber im einzelnen Fall
eine Krankheit auswirkt, ldsst sich nicht vor-
aussagen. Kollagenosen fiihren gewisser-
maBen ein Eigenleben. Manchmal kommt
es standig zu entziindlichen Schiiben, dann
wieder herrscht (iber einen ldngeren Zeitraum
verhaltnismaBige Ruhe.

Gut geschiitzt

Das Immunsystem lasst sich mit einer Schutz-
truppe vergleichen. Milliarden Abwehrzellen
wehren die teilweise gefahrlichen Krankheits-
erreger ab, die in unseren Korper eindringen
wollen. Das Immunsystem beseitigt gescha-
digte Zellen und vernichtet Krankheitser-
reger. Es kontrolliert aber auch die Billionen
von Bakterien, die natiirlicherweise den
menschlichen Organismus besiedeln.

Schon der Kdrper selbst wirkt wie ein Schutz-
wall. So kann zum Beispiel das leicht saure

Milieu der Haut fremde Keime abwehren.
Auch der Schleim und die Flimmerharchen
der Nase und des Rachens versperren man-
chen Erregern den Weg. Wenn diese Barrie-
ren nicht helfen, schickt das Immunsystem
bestimmte weiBe Blutkorperchen, die Fress-
zellen, zu Hilfe. Sie werden im Knochenmark
gebildet und suchen nach fremden Organis-
men, den Antigenen. Die Fresszellen umzin-
geln die Fremdkérper und fressen sie dann
auf. Unspezifische Abwehr heif3t dieses Ver-
teidigungssystem, weil es quasi automatisch
ablauft.

Gezielte Abwehr

Doch der Kérper braucht auch noch speziell
trainierte Abwehrzellen, um Eindringlinge
ganz gezielt aufspiiren und vernichten zu
kdnnen. Man nennt dieses Verteidigungs-
system spezifische Abwehr. Vor allem B-
und T-Lymphozyten, die ebenfalls zu den
weiBen Blutkérperchen gehdren, erfiillen
diese Aufgabe. Die B-Lymphozyten sind in
der Lage, bestimmte Fremdkdrper, also Anti-
gene, aufzuspiiren. Kommen sie mit ihnen in
Kontakt, verwandeln sie sich in Plasmazel-
len, die dann ihrerseits eine riesige Menge
an Antikorpern (Immunglobuline) produzie-
ren. Das lockt wiederum Fresszellen an, aber
auch unterschiedliche Arten von EiweiBge-
mischen, die in die Wande von Bakterien
Locher »bohren« und sie auf diese Weise zer-
storen. Die T-Lymphozyten kdnnen dagegen
infizierte Zellen direkt abwehren. Sie steuern
die spezifische Abwehr des Immunsystems.
T-Suppressorzellen zum Beispiel passen auf,
dass die Immunabwehr nicht bermaBig
heftig reagiert. T-Gedachtniszellen speichern
dagegen die Merkmale eines Angreifers. Sie
alarmieren sofort die Immunabwehr, sobald
ein schon bekanntes Antigen erneut auf-
taucht.



Gestortes Abwehrsystem

Leider schitzt auch das Immunsystem
unseren Kérper nicht hundertprozentig. In
manchen Féllen kénnen die T-Zellen Freund
oder Feind nicht mehr unterscheiden. Sie
identifizieren irrtlimlich korpereigene als
fremde Zellen und alarmieren beispielsweise
B-Zellen, deren Antikdrper sich dann gegen
die eigenen Zellen wenden. Die Folge sind
Autoimmunerkrankungen.

Antikorper als Erkennungsdienst

Kollagenosen weisen als Autoimmunerkran-
kung antinukldre Antikorper (ANA) auf.
Diese Antikorper sind Autoantikorper, weil
sie sich gegen die eigenen Zellkerne (lat.
Nucleus) des Betroffenen richten. Sie kdnnen
dem Rheumatologen als Laborbefund einen
Hinweis auf das Vorliegen einer Kollagenose
geben. Da der Zellkern jedoch verschiedene
Bestandteile hat, lassen sich auch Untergrup-
pen der ANA nachweisen, die dann jeweils
gegen diese einzelnen Bestandteile gerichtet

sind und somit eine bestimmte Kollagenose
charakterisieren. So kann man bei den meis-
ten Menschen, die an einer Systemischen
Sklerose erkrankt sind, eine erhohte Anzahl
solcher Angreifer gegen Zellkernbestandteile
im Blut nachweisen. Bei den Sjogren-Patien-
ten sind Autoantikdrper gegen andere Sub-
stanzen des Zellkerns zu finden.

In vielen Fallen reicht ein solcher Nach-
weis der Autoantikorper aber nicht aus,
um eine Kollagenose zu diagnostizieren.
Denn auch bei einigen gesunden Menschen
oder Kranken, die von nicht-rheumatischen
Krankheiten betroffen sind, hat man schon
rheumaspezifische Autoantikérper aufge-
spiirt. Der Rheumatologe stiitzt sich deshalb
bei seinem Befund auf ein groBes Arsenal an
»erkennungsdienstlichen« MaBnahmen: vor
allem natiirlich auf die typischen Symptome
einer Krankheit, aber auch auf andere Labor-,
auf Ultraschall- und Réntgenuntersuchungen,
auf Funktionstests der Muskeln oder fein-
gewebliche Untersuchungen, zum Beispiel
der Nieren.
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Warum das Immunsystem derart aus der
Kontrolle gerdt und die eigenen Zellen
angreift, ist noch immer nicht eindeutig
geklart. Bei der Ursachenforschung fir die
Kollagenosen tappen die Wissenschaftler
daher oft im Dunkeln. Immerhin, einige
Verursacher konnten bereits identifiziert
werden. So spielen weibliche Geschlechts-
hormone (Ostrogene) beim SLE mit ziem-
licher Wahrscheinlichkeit eine Rolle, weil
bei dieser Krankheit hauptsachlich jingere
Frauen betroffen sind. Daher wurde Frauen
zum Beispiel frither von der Einnahme der
Pille abgeraten. Heutzutage ist dies jedoch
bei einem gut kontrollierten SLE kein Problem
mehr.

Sonnenlicht und Infektionen

Mit ziemlicher Sicherheit hat man Sonnen-
licht, das ja Zellschaden verursachen kann,
als Ausléser fiir Lupus identifiziert. Eine Viel-
zahl von Medikamenten kann ein Lupus-dhn-
liches Bild hervorrufen. Bei der systemischen

Sklerose kennt man die Ursache der Erkran-
kung nicht. Man vermutet inzwischen, dass
gewisse Umwelteinfliisse, z. B. Silikate oder
zementhaltige Stdube, in Verbindung mit
genetischen Einfliissen und weiteren Fakto-
ren Ausldser der Erkrankung sein kénnen.

Auch bei der Polymyositis/Dermatomyo-
sitis werden eine Reihe von Ursachen ins
Feld gefiihrt. Infektionen scheinen eine Rolle
zu spielen. Auffallig ist, dass die Krankheit
zusammen mit bésartigen Tumoren auftreten
kann. Noch gréBere Unklarheit herrscht
beim Sjogren-Syndrom. Sowoh!| genetische
Ursachen als auch chronische Infektionen
sollen hier infrage kommen.



Die haufigste Kollagenose ist das Sjogren-
Syndrom. Bei dieser Krankheit sind die
Driisen, die ihr Sekret nach auBen abgeben,
entziindlich verandert. Der Mund wird sehr
trocken, weil kaum noch Speichel gebildet
wird. Die Produktion der Tranen versiegt, die
Augen brennen.

Vor allem junge Frauen zwischen dem 25.
und dem 35. Lebensjahr erkranken am
systemischen Lupus erythematodes (SLE).
Befallen werden in der Regel Gelenke, Haut
und héaufig auch die inneren Organe. Selte-
ner ist die Systemische Sklerose oder auch
Sklerodermie, bei der sich die Haut der
Betroffenen verhartet aber auch innere Orga-
ne, wie z. B. Lunge oder Herz, betroffen sein
konnen Frauen haben fiir diese Erkrankung
ein vierfach hoheres Risiko als Ménner.

Auch bei der Polymyositis/Dermatomyo-
sitis erkranken Frauen zweimal bis dreimal
haufiger als Manner, wobei die Krankheit
meist zwischen dem 40. und 60. Lebensjahr
ausbricht. Die Betroffenen leiden an Muskel-
schwache, aber auch an Muskelschmerzen.

Internetangebote

Misch-Kollagenose oder auch Sharp-Syn-
drom nennt man Krankheiten, die Symptome
einer Systemischen Sklerose, eines SLE oder
anderer Kollagenosen in sich vereinen. Gele-
gentlich kann man die einzelne Kollagenose
noch gar nicht genau bestimmen und nennt
sie dann undifferenzierte Kollagenose.

Ebenfalls zu den rheumatischen Autoimmun-
erkrankungen zahlt das Antiphospholipid-
Syndrom (APS), an dem oft Menschen
erkranken, bei denen schon SLE diagnostiziert
wurde. Die Betroffenen erleiden Thrombosen
(Verschluss der Blutgefdl3e) oder/und hau-
fige Fehlgeburten.

Mehr Informationen zu den einzelnen Krankheitsbildern gibt es im Internet:

www.rheuma-liga.de/seltene

und in der Merkblattreihe zu seltenen Erkrankungen. Bestellmdglichkeit siehe Seite 46.
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Kollagenosen sind noch immer nicht heil-
bar. Mittlerweile gibt es aber eine Vielzahl
von Medikamenten, die sehr wirksam helfen
kdnnen. Grundlage der meisten Therapien ist
eine Kombination aus Kortison mit anderen
Medikamenten, die das Immunsystem unter-
dricken (Immunsuppressiva). Die wichtigsten
Mittel werden hier kurz vorgestellt:

Es wird nicht das korpereigene Hormon ver-
wendet, sondern chemisch hergestellte Prapa-
rate, weil sie viel starker wirken als Kortison.
Ublich sind Prednison, Prednisolon oder
Methylprednisolon. Sie wirken hauptsachlich
entziindungshemmend. Kortison wird je nach
Krankheit in hoher Dosis eingesetzt, manchmal
auch als Langzeittherapie in niedriger Dosie-
rung als einziges Medikament. Die vielfach
gefiirchteten Nebenwirkungen (erhéhte Infek-
tionsgefahr, Osteoporose, Zuckerkrankheit,
Gewichtszunahme) kann man heutzutage in
den meisten Féllen gut kontrollieren. Die Korti-

OHNE MEDIKAMENTE GEHT ES NICHT -
DIE WICHTIGSTEN THERAPEUTIKA

sondosis sollte niemals eigenmachtig geandert
bzw. darf nie ohne Absprache mit dem behan-
delnden Arzt abrupt abgesetzt werden.

NSAR steht fiir nicht-steroidale Antirheumatika,
enthalt also kein Kortison. Die Medikamente
wirken innerhalb von Stunden schmerzstillend
und entziindungshemmend. lhr Nachteil sind
teilweise starke Nebenwirkungen. Wird gleich-
zeitig Kortison eingenommen, kénnen Magen-
geschwiire auftreten. Auch Herz-Kreislauf-Er-
krankungen kénnen sich verschlechtern.

Malariamittel

Am bekanntesten sind Chloroquin und
Hydroxychloroquin. Sie werden oft in Kombi-
nation mit Kortison oder anderen Immun-
suppressiva verwendet, haufig bei nicht lebens-
bedrohlichen Fallen eines SLE. Bei hdheren
Dosierungen kann es zu Augenschaden kom-
men, daher sind regelmaBige Kontrollen durch
den Augenarzt sehr wichtig.

Azathioprin

Das Mittel wird eingesetzt, um das fehl-
gesteuerte Immunsystem zu unterdriicken.
Azathioprin ist in der Regel gut vertraglich.

Methotrexat (MTX)

Auch der Wirkstoff MTX wird eingesetzt, um
Kortison zu sparen. Er besitzt eine stark ent-
zlindungshemmende Wirkung.



Cyclophosphamid

Der Wirkstoff stammt urspriinglich aus der
Krebstherapie und hemmt die Vermehrung
von Zellen. Es ist ein stark wirksames Mittel,
wird aber wegen seiner Nebenwirkungen
nur bei schweren Verlaufsformen eingesetzt.
Beobachtet wurden Blasenentziindungen,
erhohte Infektanfilligkeit, Ubelkeit, Haaraus-
fall, Unfruchtbarkeit, Stérungen des Blutbildes
sowie eine Anfélligkeit flr Blasenkarzinom.

Endothelin-Rezeptorantagonisten
und PDE-5-Hemmer

Am bekanntesten sind Bosentan und Sildenafil
- die Wirkstoffe werden bei pulmonaler Hyper-
tonie (Lungenhochdruck) und bei wiederholt
offenen Fingern eingesetzt.

Die groBe Hoffnung der Zukunft sind bio-
technologisch hergestellte Medikamente, die
gezielt Entziindungen im Korper bekdmpfen
kénnen. Rituximab richtet sich gegen die
B-Zellen und kann die Autoantikérperproduk-
tion beeinflussen. Andere Biologika blockieren
Entziindungsbotenstoffe, wie zum Beispiel den
entziindungsférdernden Botenstoff TNF-alpha.
Beim SLE sollen die TNF-alpha-Blocker jedoch
nicht verwendet werden.
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Weiterfiihrende Informationen

Sie sollten Bescheid wissen, wie Medikamente wirken, wie sie einzunehmen sind und welche Kombinationen
eventuell risikoreich sein konnen. Die Deutsche Rheuma-Liga informiert Sie dartiber ausftihrlich im Internet
und mit einer Merkblatt-Reihe. Sie kénnen die Kurzinformationen einzeln oder im Paket bei den Verbdnden
der Deutschen Rheuma-Liga (Anschriften auf Seite S. 44 und 45) bestellen.

Unter www.rheuma-liga.de/medikamente kénnen Sie die Merkbléitter auch herunterladen. Hier finden Sie
aulBerdem einen digitalen Medikamentenfiihrer, der auch pflanzliche Priparate beeinhaltet.

Nicht-steroidale Antirheumatika (NSAR): Merkblatt 4.1

Analgetika: Merkblatt 4.2
Kortisonprdparate: Merkblatt 4.3
Biologika: Merkblatt 4.4
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