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{ilfe. die bewest

Sklerodermie - Systemische
Sklerose

Die Sklerodermie ist eine chronische Entziindungskrankheit, die vorwiegend Frauen
im mittleren Lebensalter betrifft. Sie bezieht in erster Linie die Haut (Skleroderma
bedeutet harte Haut) und die BlutgefdBe ein, bei einem Teil der Betroffenen aber
auch innere Organe. Man spricht dann von einer systemischen Sklerose. Die
Sklerodermie / systemische Sklerose wird den Kollagenosen zugerechnet,
Erkrankungen, die auf dem Boden fehlregulierter Inmunreaktionen entstehen.

Stadienhafter Verlauf: Das erste Symptom
der Sklerodermie ist im Regelfall das
Raynaud-Syndrom, eine vor allem durch
Kalte oder emotionale Belastung ausgeldste
Durchblutungsstérung der Hande. Es kommt
dabei zur anfallsweisen weiB - blau- oder
blau- weiB-Verfarbung der Finger, oft
gefolgt von einer vorlibergehenden Roétung.
Begleitend kann ein abgeschwachtes
Berlihrungsempfinden oder Schmerzen der
betroffenen Finger auftreten. Seltener tritt
diese abnorme GefaBreaktion an den Zehen, :

den Ohrmuscheln oder der Nase auf. Pttt gl oo gl S

Hautbezirke na der Spitze des 3. Und 4. Fingers.

Im Abstand von Monaten bis Jahren folgt das zweite Stadium mit einer diffusen
Schwellung der betroffenen Hautabschnitte, Spannungsgefiihl und Steife. Im
Unterschied zu Gelenkentziindungen ist diese Schwellung aber nicht schmerzhaft.

Diese Veranderungen beginnen Ublicherweise an
den Handen und FiBen und entwickeln sich weiter
in Richtung auf den Korperstamm, meist ist die
Gesichtshaut einbezogen. Nach der Ausdehnung
der Hautveranderungen wird zwischen der
limitierten kutanen Sklerodermie unterschieden,
bei der die Veranderungen nicht Uber die Hande
und Unterarme hinausgehen, und der diffusen
Sklerodermie, bei der neben den Oberarmen und
Oberschenkeln auch der Koérperstamm betroffen
Difse Haniachweling bet beginender sein kann_. Diese b(_a!den Eormen unterscheiden
Sklarodarm|e sich auch in der Beteiligung innerer Organe.

Nach einer Laufzeit von Monaten bis Jahren entwickelt sich schlieBlich die diffuse
Hautschwellung zuriick, die Haut wird hart und unelastisch, durch den Verlust der
Hautdriisen oft trocken und rissig, sie heilt schlecht nach Verletzungen. Durch ihre



Neigung zur Schrumpfung kann die zu eng gewordene Haut insbesondere die
Beweglichkeit der Finger beintrachtigen. Versuche, die Hautverhdartung mit
medikamentdser Therapie aufzuhalten, verlaufen sehr unterschiedlich. Betroffene mit
rasch voranschreitenden und sehr ausgedehnten Hautveranderungen kénnen von
immunsuppressiver Therapie profitieren, die mit den Medikamenten erfolgt, die auch
bei der entziindlichen Beteiligung innerer Organe eingesetzt werden. Andere
sprechen besser auf bestimmte durchblutungsférdernde Medikamente an.

Hautprobleme: In jedem Fall kdnnen gute Hautpflege, Warmeanwendung und
Bewegungsiibungen viele Beeintrachtigungen abmildern. Wichtig ist regelmaBiges
Einfetten, um die ausgefallene Funktion der Hautdrisen zu ersetzen. Jede Art von
durchblutungsférdernden MaBnahmen ist glinstig, besonders bewahrt haben sich hier
Handbader und Bewegungsibungen in warmem Paraffin oder angewarmtem
Rapssamen. Bei Tatigkeiten mit Verletzungsgefahr (z.B. Gartenarbeit) oder der
Mdglichkeit von Hautreizungen (z.B. durch Reinigungsmittel) sollten Handschuhe
getragen werden. Der Bewegungsbeeintrachtigung durch die Hautverhartung kann
mit regelmaBigen Bewegungsiibungen und Massagetechniken entgegen gewirkt
werden, die das Verkleben der Haut mit der Unterlage vermindert.

Einige Patienten entwickeln Weichteilverkalkungen, die an druckbelasteten Stellen
schmerzhaft sein oder zu o6rtlichen Entziindungen flihren kdnnen. Versuche, bereits
eingetretene Verkalkungen medikamentds zu beseitigen, sind leider nicht sehr
erfolgreich. Unter bestimmten Bedingungen koénnen stérende Kalkdepots
mikrochirurgisch entfernt werden. Von Versuchen, hier mit Nadeln oder Ahnlichem
selbst tatig zu werden, kann nur abgeraten werden, das Risiko von
Wundheilungsstérungen oder Infektionen ist dabei groB.

Kritisches Raynaud-Syndrom: In der Mehrzahl der Falle bleibt das Raynaud-Syndrom
eine anfallartig auftretende Stoérung, die sich mit gutem Schutz vor Kalte beherrschen
lasst. Bei einigen Betroffenen entwickeln
sich aber fixierte Verengungen der
Fingerarterien mit einer dauerhaften
Beeintrachtigung  der  Durchblutung.
Schlimmstenfalls kénnen daraus heftige
Schmerzen und Geschwire an den
Fingerspitzen  entstehen, die eine
intensive durchblutungsférdernde
Therapie  erfordern. Daflir  stehen
mehrere wirksame Medikamente zur
\ Verfligung, die je nach Ausgangsbefund
- entweder als Infusion oder in

Cemputerfomogramm (CT) der Lunge bei Lungenfibrose. | Tablettenform angewandt werden.
Ersalz des Lungengewebes durch Bindegewebe | Fibrose)
mit Einschrankung der Lungenfunkiion,

Lungenbeteiligung: Unter den inneren
Organen, die bei der systemischen Sklerose einbezogen sein kdnnen, spielen die
Lunge, das Herz, die Nieren, und der Magen-Darmtrakt eine besondere Rolle. An der
Lunge kann eine interstitielle Lungenkrankheit entstehen, eine immunologisch
vermittelte chronische Entziindung, die zur Bindegewebsvermehrung (Fibrose) und
Beeintrachtigung der Lungenfunktion flihrt. Da das Friihstadium dieser Erkrankung
oft nur geringe Beschwerden wie Atemnot bei Belastung und Hustenreiz verursacht,
sind flr die Frihdiagnose regelmaBige Untersuchungen der Lungenfunktion wichtig.
Im Frihstadium lasst sich die Entzlindung mit immunsuppressiver Therapie
unterbrechen und die Fibrose verhindern. Die einmal eingetretene Fibrose ist im
Unterschied dazu nicht mehr rickbildungsfahig.



Atemnot ist auch das fiihrende Symptom des Bluthochdrucks in der Lunge (pulmonal
arterielle Hypertonie), einer weiteren wichtigen Organbeteiligung. Zur Frihdiagnose
dieses Problems sind regelmaBige Ultraschalluntersuchungen des Herzens wichtig.
Neue Medikamente haben die Behandlung deutlich verbessert. Sie wirken der
Herzliberlastung entgegen, mildern die Atemnot, verbessern die kdrperliche
Leistungsfahigkeit und den Aktionsradius.

Herzbeteiligung: Ultraschalluntersuchung und EKG sind auch die wichtigsten
Suchtests fir die Diagnose der Herzmuskelentziindung oder —fibrose.
Gllcklicherweise spielen diese aber nur bei wenigen Betroffenen eine gravierende
Rolle. Ihre Behandlung erfordert eine enge Zusammenarbeit des Rheumatologen mit
dem Kardiologen.

Nierenbeteiligung: Eine gllcklicherweise auch seltene aber fir die Betroffenen
schwerwiegende Organbeteiligung ist die Nierenbeteiligung in Form der
Sklerodermiekrise. Durch eine Stérung der Nierendurchblutung entwickeln sich dabei
ein akutes Nierenversagen und ein schnell voranschreitender Bluthochdruck. Mit dem
frihen Einsatz bestimmter blutdrucksenkender und die Nierenfunktion
unterstiitzender Medikamente (ACE-Hemmer) lassen sich heute schwere Verlaufe mit
dem endgliltigen Verlust der Nierenfunktion mehrheitlich aufhalten, so dass auch hier
die Friihdiagnose den Behandlungserfolg bestimmt.

Magen-Darmtrakt: Die Beteiligung des Magen-Darmtrakts bei der systemischen
Sklerose reicht von geringen Beeintrachtigungen des Schluckvorgangs infolge einer
Fibrose der Speiseréhrenwand bis zu schweren Funktionsstérungen des Dinn- und
Dickdarms mit Mangelerndhrung, chronischem Untergewicht und schmerzhaften
Einschrankungen der Peristaltik. Anders als bei den zuvor genannten
Organbeteiligungen lassen hier nachhaltige Therapiefortschritte noch auf sich
warten. Beschwerdebesserung lasst sich vielfach mit Medikamenten erreichen, die
die Transportfunktion des Magen-Darmtrakts verbessern, den RuckfluB von
Mageninhalt in die Speiseréhre verhindern und die Fehlbesiedlung des Dinndarms
mit Bakterien aus dem Dickdarm vermindern.

Aktivitatsbeurteilung: Wie bei vielen anderen entzindlichen rheumatischen
Krankheiten gibt es auch bei der Sklerodermie/systemischen Sklerose
Aktivitatsphasen, in denen bestehende Veranderungen voran schreiten oder neue
Organbeteiligungen entstehen, und Phasen mit fehlender oder geringer
Krankheitsaktivitat mit einem stabilen klinischen Bild. In letzteren Phasen stehen
symptomatische MaBnahmen im Vordergrund der Behandlung, d.h. MaBnahmen zur
Besserung von Beschwerden und =zur Stabilisierung von Organfunktionen.
Verschlechtern sich vorbestehende Symptome oder kommen neue Symptome hinzu,
muB stets geklart werden, ob zusatzlich eine immunsuppressive Therapie einzuleiten
ist, d.h. eine Therapie, die eine immunologisch vermittelte weitere Organschadigung
aufhalt. Immunsuppressive Therapie ist umso wirksamer, je friher die
Immunaktivitdat diagnostiziert wird und je aktiver der ImmunprozeB3 ist.
ErfahrungsgemaB ist die Immunaktivitdit in den ersten 3-5 Krankheitsjahren
besonders hoch. Deshalb hat es sich bewahrt, in dieser Phase und auch wahrend
weiterer Aktivitdtsphasen mindestens 3 mal pro Jahr Kontrolluntersuchungen
durchzufihren mit Beurteilung des Hautbefunds, der Gelenkbeweglichkeit, der
Durchblutung an den Handen wund VorfiBen sowie Labordiagnostik,
Lungenfunktionsprifung, Ultraschalluntersuchung des Herzens und EKG. In
Inaktivitatsphasen kdnnen die technischen Untersuchungen in gréBeren Abstdanden
erfolgen. In jedem Fall ist es wichtig, den Kontakt mit einem Arzt zu halten, der die



Krankheit Uber langere Zeitabschnitte mit beobachtet und den Verlauf aus eigener
Anschauung beurteilen kann.
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