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Liebe Patientin, lieber Patient,
liebe Angehorige und Interessierte

Mit diesem Ratgeber versuchen verschiedene Fachleute
(Physiotherapeuten, Ergotherapeuten, Wundspezialisten und
Arzte) gemeinsam, lhnen moglichst umfassend und verstandlich
Antworten Uber die seltene Erkrankung «Systemische Sklerose»
und deren Behandlungsmaglichkeiten zu geben.

Wir méchten lhnen gerne eine Hilfestellung bieten, sich mit der
Systemischen Sklerose auseinanderzusetzen und die Erkrankung
und deren Beschwerden besser zu verstehen sowie lhnen
aktuelle Therapiemaoglichkeiten aufzeigen.

Da die Erkrankung individuell sehr unterschiedlich ausgepragt
sein kann, ist eine auf den jeweiligen Patienten zugeschnittene
Behandlung / Betreuung sehr wichtig. Aufgrund dieser individuel-
len Unterschiede bendtigen einige Patienten «nur» regelmassige
Kontrollen durch Spezialisten, andere Patienten eine umfassende
Behandlung (Medikamente, nicht-medikamentdse Therapien).

Es ist heute mdglich — auch wenn die Systemische Sklerose

als chronische Erkrankung gilt — die Beschwerden durch sich
erganzende Therapien glnstig zu beeinflussen und dadurch die
Lebensqualitdt wesentlich zu bessern. Die Erkrankung gilt zwar
noch nicht als heilbar, aber als behandelbar, was fur die Betrof-
fenen einen grossen Fortschritt bedeutet. Um diesen zu reali-
sieren ist aber eine sorgsame und umfassende Abklarung und
Betreuung der Patienten besonders wichtig.

Gerne versuchen wir, lhnen nach dieser Lektlre noch offene
Fragen zu beantworten. Die Kontaktadressen sowie weitere
natzliche Adressen (z.B. von Selbsthilfegruppen) finden sie am
Ende der Broschire.

Schweizerische Sklerodermie-Interessensgruppe
Juni 2012
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Die Systemische Sklerose

Bei der Sklerodermie (heute meist
«Systemische Sklerose» genannt)
handelt es sich um eine seltene
Erkrankung, bei der es zu einer
fortschreitenden Verhartung des
Bindegewebes und Veranderungen
an den Blutgefassen mit Durch-
blutungsstorungen kommt. Zu Er-
krankungsbeginn scheint zusatzlich
eine unkontrollierte Entzindung im
Gewebe abzulaufen.

1753 wurde in der Geschichte erst-
mals glaubhaft von einem Patienten
mit systemischer Sklerose berichtet.
Bei diesem handelte es sich um
einen damals 17-jahrigen Jungen,
welcher eine «extreme Spannung
und Harte der Haut Uber dem ge-
samten Korper hatte». Trotzdem
dauerte es bis zur Mitte des neun-
zehnten Jahrhunderts, bis der
Krankheitsbegriff «Sklerodermie» ge-
pragt wurde. Maurice Raynaud war
der erste, der 1865 ein Charakteristi-
kum der Systemischen Sklerose be-
schrieb: Die Hautveranderungen der
Finger durch eine anfallsweise

Durchblutungsstérung (sog. Vasos-
pasmen) mit  Weissverfarbung,
violetter Verfarbung und R&tung.
Diese Veranderungen heissen seither
«Raynaud-Syndromn».

Die Ursache der Systemischen Skle-
rose ist nach wie vor nicht bekannt.
Als Ausléser wird ein Zusammen-
treffen verschiedener Faktoren ver-
mutet:

Dabei fuhrt einerseits eine Fehl-
reaktion des Immunsystems dazu,
dass korpereigene Zellen oder Stoffe
falschlicherweise als korperfremd
oder fehlerhaft erkannt werden. Der
Korper versucht folglich durch ver-
schiedene Vorgange des Immunsys-
tems, diese zu bekdmpfen.

Am Anfang entsteht so eine unkon-
trollierte Entzindungsreaktion (ahn-
lich wie bei einer Infektion mit
Krankheitserregern, nur dass die
Entzindung gegen korpereigene
Stoffe und nicht gegen Krankheits-
erreger gerichtet ist). Als Zeichen
dieser Immunreaktion lassen sich
im Blut der Patienten sogenannte
Auto-Antikorper messen.

Im weiteren Verlauf vermehren sich
Bindegewebszellen lbermaéssig, so
dass es zu einer sogenannten Fibro-
se (Bindegewebszellanhdufung) mit
einer hohen Produktion von Kollagen

kommt. Diese wiederum fihrt zu
einer Verhartung des Gewebes (z.B.
der Haut) und auch zur Verengung
von Blutgefassen, da deren Wand
dicker wird.

Zusatzlich entstehen verschiedene
Botenstoffe, mittels welcher die Zel-
len untereinander kommunizieren
und welche zu unterschiedlichen
Korperreaktionen flihren. Diese kdn-
nen unter anderem Blutgefdsse
schadigen und verengen. Diese Boten-
stoffe kdonnen als Angriffspunkte
fir Medikamente genutzt werden
und werden intensiv studiert. Man

diskutiert neben einer gewissen
genetischen Veranlagung Ursachen
in der Umwelt, unbekannte Infek-
tionen, Geschlechtshormone, Medi-
kamente- und Tumoren. Beim Gross-
teil der Patienten konnte bisher
allerdings keine klare Ursache ge-
funden werden.

Frauen erkranken ofter als Méanner.
Zu ersten Symptomen kommt es am
haufigsten im Alter zwischen 30 und
50 Jahren. Die systemische Sklerose
kann aber bereits bei jungen Patient-
en auftreten.

Verschiedene Ursachen, welche bei der Entstehung einer Systemischen

Sklerose nach heutigem Wissen zusammenspielen

krankhafte Vermehrung des Bindegewebes

und Kollagenbildung (Fibrose)

Schéadigung der Blutgefasse (Vaskulopathie)

Autoimmunreaktionen / Autoimmunerkrankung

mit Entziindungsreaktion

vermehrte Bildung von Botenstoffen

erbliche Veranlagung




Da Bindegewebe in der Haut und
Uberall im Kdrper vorkommt, kann
die Bindegewebsverhartung prin-
zipiell in jedem Organ auftreten.
Zudem sind nahezu alle Organe gut
mit Blutgefassen versorgt, weshalb
sich Veranderungen an den Blut-
gefassen mit Veranderungen der
einzelnen Organfunktionen bemerk-
bar machen.

Deshalb wird heute eher der Name
«Systemische Sklerose» statt Sklero-
dermie verwendet. Damit kommt
zum Ausdruck, dass die Erkrankung
meist nicht nur isoliert ein Organ

(z.B. die Lunge oder die Haut),
sondern im gesamten System des
Korpers verschiedene Organe be-
fallen kann.

Im Krankheitsverlauf koénnen eine
gestorte  Blutversorgung  durch
schadhafte Blutgefasse sowie die
zunehmende Verhartung der Gewebe
zu einer Funktionsstéorung / einem
Funktionsverlust der betroffenen
Organe fihren.

Als bekannter Sklerodermiepatient
gilt der Maler Paul Klee (1879 -
1940).

Paul Klee und sein Werk «plétzlich starr», 1940. Paul Klee illustriert

in «plétzlich starr» vermutlich seine steife und verdickte Haut
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Je nachdem wie ausgebreitet die
Hautverdickung ist, kann die Er-
krankung in eine sogenannte «limiti-
erte Form» (nur die Haut unterhalb
der Ellenbogen oder Kniegelenke ist
betroffen) oder in eine «diffuse
Form» (zusatzliche Beteiligung der
Haut naher am Kérper und am
Rumpf) eingeteilt werden. Die Haut
im Gesicht kann bei dieser Einteilung
in beiden Fallen verdickt sein.

Einteilung der systemischen Sklerose nach Befall der Hautregion

Limitierte Form

Hautverdickung unter-
halb der Ellenbogen- und
Kniegelenke

Diffuse Form

Hautverdickung auch an
den Oberarmen, Ober-
schenkeln und am Rumpf

Hautverdickung am Gesicht kann bei beiden Formen

auftreten.

Zusatzlich sind im Blut Auto-Anti-
korper messbar, welche ofter bei
der limitierten  (Anti-Centromer-
Antikorper) oder bei der diffusen
Form (Anti-Topoisomerase-Antikorper,
auch Anti-Scl70-Antikdrper genannt)
vorkommen.

Die Einteilung der Systemischen
Sklerose hilft den Arzten dabei, die
mogliche Prognose und die ver-
schiedenen Organmanifestationen
besser abzuschatzen.




Wie sehen die Krankheits-

merkmale aus?

Im Allgemeinen ist das friheste
Symptom bei der Systemischen
Sklerose das Raynaud-Syndrom.
Dieses kann der eigentlichen
Erkrankung um Jahre vorausgehen.
Die Patienten, welche eine diffuse
Hautbeteiligung (s.0.) entwickeln,
leiden zu Anfang meist unter Finger-
schwellungen. Diese Finger werden
«puffy fingers» genannt. Auch treten
bei diesen Patienten vermehrt Sen-
sibilitdtsstérungen durch eine schwel-
lungsbedingte Druckschadigung von
Nerven —zum Beispiel ein sogenann-
tes  «Karpaltunnelsyndrom»  mit
Geflihlsstorungen in den ersten drei
Fingern der Hand — auf.

Im Folgenden mochten wir die
verschiedenen Symptome der ein-
zelnen Organe vorstellen. Dazu
mochten wir mit dem meist fri-
hesten und haufigsten beginnen:

Raynaud-Syndrom
(Blutgefasse)

Viele Patienten (mehr als 90%)
splren die Gefassveranderungen
durch ein sogenanntes «Raynaud-
Syndrom». Man spricht von einem
Raynaud-Syndrom, wenn es zu
einem anfallsweisen Blasswerden
der Finger oder Zehen kommt. Auch
andere kalteexponierte Stellen wie
die Nase, der Mundbereich und
Ohren kénnen davon betroffen sein.
Ursache ist ein anfallsweiser Mus-
kelkrampf der Blutgefdasse, wobei
sich die Blutgefasse rasch zusam-
menziehen und der Blutfluss zum
Stillstand kommt.

Das Raynaud-Syndrom wird haufig
durch Kalte oder auch emotionalen
Stress ausgeldst und kann mit
Schmerzen in den betroffenen Glied-
massen verbunden sein. Meist
kommt es zu Beginn zu einem
Weisswerden der Finger (durch die
verminderte Durchblutung), dann zu
einer Blauverfarbung (durch die Sau-
erstoffarmut im Gewebe) und im
Anschluss zu einer Rotverfarbung
durch die nachfolgende vermehrte
Durchblutung. Es kann einige
Sekunden bis (selten) Stunden an-
dauern. In der Kapillarmikroskopie
(Untersuchung der Blutgefdsse am

Nagelbett unter dem Mikroskop)
lassen sich bei der Systemischen
Sklerose charakteristische Verdande-
rungen der kleinen Blutgefasse (Mik-
roangiopathie) finden.

Ein Raynaud-Syndrom alleine (so-
genanntes «primares» Raynaud-
Syndrom) kommt in der Bevolkerung
relativ haufig vor und bedeutet nicht
automatisch, dass man an einer Sys-
temischen Sklerose oder einer
anderen rheumatologischen Erkran-
kung leidet. Haufig sind jlngere
Frauen davon betroffen und das

Raynaud-Syndrom ist milder aus-
gepragt, als bei Patienten mit Sys-
temischer Sklerose.

Neben dem Raynaud-Syndrom macht
die seltene «kritische Ischamie» —d.h.
eine zu lange andauernde Blutarmut
mit drohendem Gewebeschaden —
den behandelnden Arzten und
Patienten Sorgen. Diese kann einer-
seits durch den anhaltenden Krampf
(Spasmus) der Blutgefasse, anderer-
seits durch die Strukturverdnderun-
gen in der Gefasswand auftreten und
benotigt eine rasche Behandlung.

Raynaud-Syndrom mit Weissférbung der Fingerspitzen

rheuma




Wunden (Ulzerationen)

Aufgrund der Gefdss- und Haut-
veranderungen koénnen gerade an
den Finger- und Zehenspitzen, aber
auch an anderen Stellen wie z.B. am
Ellbogen, Wunden auftreten. Diese
heilen nur langsam. Die Wunden
konnen sehr schmerzhaft sein und
die Lebensqualitat beeintrachtigen.
Bis zu 2/3 aller Patienten mit Sys-
temischer Sklerose leiden mindes-
tens einmal im Leben unter Finger-
und seltener Die
mangelnde Durchblutung mit Sauer-
stoffarmut im Gewebe ist die Haupt-
ursache fir das Auftreten dieser Ul-
zera. Dabei kdnnen mehrere Griinde
zu einer verminderten Durchblutung
fUhren:

Zehenwunden.

Griinde fir die Durchblutungsstérung

bei Systemischer Sklerose

Entziindung / Struktur-
verdanderung der Gefdss-
wand

Gefdssverengung
durch Botenstoffe

Gefésskrampf
(Vasospasmus beim
Raynaud-Syndrom)

kleine Blutgerinnsel

Neben der mangelnden Durch-
blutung kann es durch andere, meist
mechanische Ursachen zu Wunden
in der Haut kommen:

Mechanische Ursachen flr Hautwunden

iiber Gelenkversteifungen
und verformten Gelenken
durch Verletzungen und
Druck

bei Kalkeinlagerungen
in den Hautschichten

Tritt solch eine Wunde auf, sollte
schnell ein Arzt aufgesucht werden,
damit eine entsprechende Abklarung
und Behandlung eingeleitet werden
kann und Komplikationen (besonders
Infektionen) madglichst vermieden
werden konnen.




Haut

Die Haut ist das vielseitigste Organ
im menschlichen Korper. Sie dient
der Abgrenzung des Korperinneren
vom -ausseren, schutzt vor Umwelt-
einflissen, dient der Kommunikation
und Wahrnehmung und ermdglicht
die sogenannte Homoostase (Erhal-
tung des inneren Gleichgewichtes).
Sie hat zudem wichtige Funktionen
im Stoffwechsel und bei der Abwehr
von Krankheitserregern.

Fir die systemische Sklerose ist die
Verdickung und Verhartung der Haut
kennzeichnend. Diese kommt nor-
malerweise bei jeder Form der Sys-
temischen Sklerose vor. Ausnahmen
bilden sehr friihe Formen oder eine
Unterform, welche durch einen Be-
fall der inneren Organe und Gefasse
ohne Hautbefall gekennzeichnet ist
(«Systemische Sklerose sine sclero-
derman).

Meist beginnt die Hautsklerose an
den Fingern und im Gesicht. Bei
Erkrankungsbeginn geht der eigent-
lichen Verdickung und Verhéartung

oft eine Schwellung, teilweise mit
Hautrotung voraus. Durch die Haut-
sklerose wirkt die Haut straffer und
glanzender. Die Haut wird schlechter
verschiebbar. Die normalerweise
vorhandenen kleinen Falten ver-
schwinden. Meist ist die Haut allge-
mein eher trocken. Besonders
kleinere Gelenke kénnen durch die
steife, schlecht gleitende Haut nicht
mehr so gut bewegt werden.

In der Haut — besonders des Gesi-
chtes und des Décolleté’s — kénnen
kleine «rote Punkte» auftreten.
Diese bezeichnen Geféssverande-
rungen (sogenannten Teleangiek-
tasien) und koénnen kosmetisch
storend sein. Patienten machen sich
bei deren Auftreten oft Sorgen, ob
die Krankheit «aktiver» geworden
sei. Das Auftreten der Teleangiek-
tasien zeigt aber nicht eine erhohte
Krankheitsaktivitat an. Treten diese
Teleangiektasien in Schleimhauten
auf, kann es zu Blutungen (beson-
ders im Verdauungstrakt) kommen,
was gefahrlich sein kann. Diese
mussen dann speziell behandelt
werden.

Das Nagelhautchen kann verdickt
und das Nagelwachstum gestort
sein. Manchmal treten in diesem Be-
reich kleine punktférmige Blutungen
auf.

Durch die Hautverdickung kann die
Mundoffnung  beeintrachtigt  sein,
was das Essen, die Mundhygiene
und die Kommunikation stort.

Wenn die Krankheit fortschreitet,
wird die Haut meist wieder dinner
und das Fettgewebe unter der Haut
nimmt ab.

Verhartungen im Unterhautgewebe
kénnen Kalkeinlagerungen entspre-
chen, welche lokale Beschwerden
(Wunden, Entztndungen, mechani-
sche Storungen) ausldosen konnen.
Es ist nicht klar, warum und wo
diese Verkalkungen auftreten.

Verhdrtung der Haut an den Fingern mit vermindertem Unterhautfettgewebe

und eingeschrédnkter Fingerbeweglichkeit, Einblutungen am Nagelfalz, Nagel-

stoérungen




Muskulatur und Gelenke

Viele Patienten berichten Uber Be-
schwerden am Bewegungsapparat.
Dazu gehdren Schmerzen sowie
eine gewisse Steifigkeit der Ge-
lenke/Sehnen und gelegentlich ein
Nervenengpass am Handgelenk
(Karpaltunnelsyndrom). Gelenksent-
zindungen (sog. «Arthritiden»)
kénnen auftreten, sind aber eher
selten. Am haufigsten bestehen
Beschwerden in den Fingergelen-
ken, Handgelenken und Sprung-
gelenken. Beim Auftreten von
ausgepragten Arthritiden sollte der
behandelnde Arzt auch an Krank-
heitsmischbilder mit anderen rheu-
matologischen Erkrankungen den-
ken.

Durch die Hautverdickung selber las-
sen sich kleine Gelenke nicht mehr
in vollem Umfang bewegen, was
den Patienten meist an den Fin-
gergelenken zuerst auffallt.

Gerade bei der diffusen Systemi-
schen Sklerose konnen diese Gelenk-
veranderungen rasch zu einem
Funktionsverlust v.a. im Bereich der

Finger- und Handgelenke flhren,
weshalb eine konsequente und
rasche Therapie angezeigt ist. Mit
dieser soll vor allem das Entstehen
von  Kontrakturen (Einsteifen der
Gelenke) verhindert oder aufge-
halten werden.

Auch die Muskeln kénnen betroffen
sein. Dabei kann man einerseits eine
echte Entzindung der Muskulatur
(Myositis), andererseits eine Myopa-
thie — ein nicht entzindlicher Abbau/
eine Schwache der Muskulatur —
auftreten. Zu einer Muskelschwéache
kann es auch aufgrund der schlech-
teren  Gelenksbeweglichkeit und
durch Bewegungsmangel kommen.
Far die Therapie ist es wichtig abzu-
grenzen, ob eine Myositis oder eine
Myopathie vorliegt. In  manchen
Fallen sind beide Muskelverande-
rungen gleichzeitig vorhanden.

Knochen

In Untersuchungen konnte man fest-
stellen, dass Patienten mit systemi-
scher Sklerose ein erhohtes Risiko
fir das Auftreten einer Osteoporose
haben. Dies mag verschiedene
Grinde haben. Einerseits kann die
Nahrstoffaufnahme bei Befall des
Magen-Darm-Traktes  vermindert
sein (siehe Verdauungstrakt), wobei
weniger Kalzium und Vitamin D auf-

genommen werden. Andererseits ist
haufig das Korpergewicht tief, was
die Entwicklung einer Osteoporose
beglnstigt. Tritt eine dauerhafte,
ausgepragte Nierenfunktionsstorung
auf, kommt es zusétzlich zu einer
Veranderung des Knochenstoff-
wechsels. Knochenschmerzen kon-
nen die Folge sein.




Verdauungstrakt

Bei der Systemischen Sklerose
kommt es haufig zu Stérungen der
Verdauung. Oft sind Verdauungs-
beschwerden neben dem Raynaud-
Syndrom das erste Symptom der
Erkrankung. Auch bei beschwerde-
freien Patienten lassen sich in Spe-
zialuntersuchungen bei ca. 70%
Veranderungen feststellen.

Probleme konnen in jedem Abschnitt
des Verdauungstraktes auftreten.
Am haufigsten ist jedoch die Speise-
rohre betroffen. Die Ursache der
Verdauungsbeschwerden liegt in
einer Reihe von Faktoren: Die kleinen
Muskeln in der Darmwand nehmen
Schaden, da sie einerseits schlechter
mit Blut versorgt werden, anderer-
seits die Nervenversorgung nicht
richtig funktioniert. Zudem kann die
Darmwand verdicken (Fibrose), was
sie weniger elastisch macht. Durch
kleine Gefassneubildungen (Tele-
angiektasien) kann es zu Blutungen
in den Darm kommen. Die Stérung
im Verdauungstrakt kann ganz unter-
schiedlich stark ausgepragt sein,
und ist nicht besonders mit einer
speziellen Form (limitiert oder diffus)

der Systemischen Sklerose verge-
sellschaftet.

Im Mund und Rachen kann zuséatz-
lich die Trockenheit durch eine
Storung der Speicheldrisenfunktion
(sekundares Sjogren-Syndrom) das
Kauen und Schlucken erschweren.
Die Mundéffnung und die Beweg-
lichkeit der Zunge konnen beein-
trachtigt sein. Durch die Trockenheit
im Mund ist einerseits die natrliche
Zahnhygiene erschwert (haufigeres
Auftreten von Karies), andererseits
konnen trockene Speisen schlecht
gekaut und geschluckt werden.
Auch im Bereich der Speiserdhre
kann es zu Verhartungen und einer
eingeschrankten Beweglichkeit kom-
men. Die Nahrung wird dann nicht
richtig in den Magen transportiert.
Der Mageneingang kann nicht mehr
optimal verschlossen werden, so
dass der saure Magensaft in die
Speiserohre fliesst und dort die
Schleimhaut entziindet. Dies kann
Sodbrennen verursachen und, wenn
Anteile des Magensaftes in die
Luftrohre/Lungen gelangen, dort das
Gewebe schadigen.

Der Magen selber kann ebenfalls in
seiner Beweglichkeit gestort sein.
Die Speisen verbleiben langer dort
und fUhren zu einem schnellen
Sattigungsgefuhl. Durch Geféss-
veranderungen in der Magen-
schleimhaut kénnen Blutungen
auftreten.

Auch der Dinndarm kann beteiligt
sein. Dies d&ussert sich dadurch,
dass die normale Passagezeit der
Nahrung im Darm meist verlangert
wird. Es kann zu Stuhlunregelmas-
sigkeiten, Unwohlsein und Blahun-
gen kommen. Die normale Bak-
terienflora im Darm gerat in ein
Ungleichgewicht und die Nahrstoff-
aufnahme wird vermindert. Bei
schwereren Verlaufen ist eine Man-
gelernahrung maoglich. Sind der End-
darm und Darmausgang betroffen,
kann ein ungewollter Stuhlabgang
auftreten.




Herz

Man weiss, dass auch der Herz-
muskel und das Nervensystem des
Herzens durch die Systemische
Sklerose betroffen sein  kdnnen.
Auch im Herzmuskel gibt es Binde-
gewebe, welches verharten kann.
Eine Herzbeteiligung spricht insge-
samt eher flr einen unglnstigen
Krankheitsverlauf.

Insgesamt sind schwere Herzmus-
kelentziindungen selten, kdénnen
aber zusammen mit einer schweren
Nierenbeteiligung oder Muskel-
entzlndung auftreten. Ein Herzbeu-
telerguss (haufig ohne Symptome),

Rhythmusstérungen und eine milde
Herzmuskelstérung (diastolische
Dysfunktion) treten relativ haufig
auf. Vor allem eine Lungenbeteili-
gung oder Gefasswandveranderun-
gen der kleinen Lungenarterien kon-
nen zu einer vermehrten Belastung
des rechten Herzens fihren und
mussen erkannt und behandelt
werden. Spat im Verlauf kann eine
beidseitige Herzschwache auftreten
(meist bei Patienten mit diffuser
Form). Zur Kontrolle der Herzfunk-
tion sind neben der Untersuchung
durch den Arzt und Ultraschallunter-
suchungen und Bluttests sinnvoll.

Lungen

Die Lungen kénnen bei allen Formen
der Systemischen Sklerose betroffen
sein und eine Lungenbeteiligung ist
entscheidend flr den Krankheitsver-
lauf. Typischerweise konnen das
Lungengewebe (interstitielle Lungen-
erkrankung) oder die Blutgefasse
der Lungen (pulmonal arterielle
Hypertonie, pulmonale Hypertonie)
betroffen sein.

Die Veranderungen des Lungen-
gewebes beginnen meist im unteren
Abschnitt der Lungen und kdnnen
bei beiden Krankheitsformen (limi-
tiert und diffus) auftreten. Es besteht
allerdings eine Tendenz zu ernsteren
Verlaufen bei der diffusen Systemi-
schen Sklerose. Das hdchste Risiko
fir das Auftreten einer interstitiellen
Lungenerkrankung besteht inner-
halb der ersten 4 Jahre.

Zu Beginn kénnen in den Lungen-
blaschen Entzindungszellen nach-
gewiesen werden. Die Patienten
splren dies in der Anfangsphase
grosstenteils nicht. Die meisten
Patienten, welche eine Lungen-
erkrankung entwickeln, berichten
Uber Atemnot bei Anstrengung und
trockenen Husten.

Wenn die Erkrankung fortschreitet
und das Bindegewebe in der Lunge
dicker wird, kann es zu einem
gestorten Sauerstoffaustausch kom-
men. Gelegentlich liegt dann auch
eine Veranderung der Blutgefasse in
den Lungen vor und das Herz
braucht mehr Kraft, das Blut durch
den Lungenkreislauf zu pumpen.
Der Patient bemerkt die vermehrte
Anstrengung des Herzens zunachst
nicht, bei zunehmender Herz-
schwache konnen sich spéater aber
Wassereinlagerungen in den Beinen
entwickeln.

Daher ist es wichtig, Veranderungen
im Lungengewebe friih zu erkennen
(auch wenn der Patient noch keine
Beschwerden hat) und bei Bedarf
eine  Therapie einzuleiten, um
grossere Schaden zu verhindern.




Nieren

Wenn sich die kleinen Gefdsse der
Nieren veradndern, kann dies zu
Storungen der Nierenfunktion fihren.
Die Niere kann ihre Filterfunktion
nicht mehr voll erflllen. Eine Ent-
zindung der Niere - wie zum
Beispiel bei anderen entzlndlich
rheumatischen Erkrankungen — tritt
dabei aber nicht auf.

Diese wichtigste Komplikation der
Systemischen Sklerose nennt man
«renale Krise», die sich haufig rasch
entwickelt. Der Patient und die
behandelnden Arzte sollten die
Symptome unbedingt kennen, da
eine Therapie umgehend durch-
gefuhrt werden muss, um die Nieren
zu schitzen.

In verschiedenen Untersuchungen
konnte gezeigt werden, dass eine
Kortisoneinnahme (z.B. >15 mg
Prednison / Tag) das Risiko flr eine
renale Krise erhoht.

Besondere Zeichen der «renalen
Krise» sind eine fir den Patienten
untypische, teilweise sehr starke
Erhéhung des Blutdruckes, magliche
Sehstorungen, Atemnot, Kopfschmer-
zen, Beinschwellungen, sowie ein
Schaumen des Urins (als Ausdruck
vermehrter Eiweissausscheidung im
Urin). Daher ist es wichtig, dass Pa-
tienten mit erhohten Risikofaktoren
lernen, regelmassig ihren Blutdruck
zu kontrollieren und bei Auffallig-
keiten sofort einen Arzt aufsuchen.

Psyche

Leider wird oft das seelische Emp-
finden der Patienten bei chronischen
Erkrankungen wie der Systemischen
Sklerose vernachlassigt. Man weiss,
dass bis zu 50% der betroffenen
Patienten Zeichen einer milden
Depression zeigen. Von diesen
leiden 17% unter einer ernsthaften
Depression. Eine niedergeschlagene
Stimmungslage wirkt sich dabei
negativ auf alle anderen Symptome

Sexualfunktion

Storungen der Sexualfunktion treten
bei Mannern und bei Frauen mit Sys-
temischer Sklerose auf. Impotenz
(erektile Dysfunktion) ist bei bis zu
80% der Patienten beschrieben und
tritt meist ca. 3 Jahre nach
Erkrankungsbeginn auf. Urséachlich
sind Durchblutungsstérungen im
Geschlechtsorgan. Bei Frauen sind
die Storungen weniger gut unter-
sucht. Man nimmt aber an, dass die

(z.B. Leistungsféahigkeit, Verdau-
ungsbeschwerden) aus. Zudem
schrankt eine depressive Stimmung
die Lebensqualitat sehr ein. Patient-
en, Angehorige und Fachpersonen
sollten sich daher Uber das gehaufte
Auftreten von depressiven Gemdits-
lagen bei Patienten mit Systemischer
Sklerose bewusst sein und bei
Bedarf entsprechende Therapien
beginnen.

Trockenheit der Scheide oder Wun-
den der Schleimhaute zu einer
Stoérung der Sexualfunktion beitra-
gen. Auch wenn das Thema oft
unangenehm zu besprechen ist,
tragt die Sexualfunktion doch einen
wichtigen Teil zur Lebensqualitat
bei. Patienten und Fachpersonen
sollten offen Uber Beschwerden
sprechen und diese so gut wie
moglich behandeln.




Lungenfibrose

Herzbeteiligung
Pulmonale Hypertonie

Psyche

Darmbeteiligung
Refluxerkrankung

é Sexualfunktion

Hautverdickung

Osteoporose

Nierenbeteiligung

Finger- und
Zehenwunden

Bei der Systemischen Sklerose kann eine Reihe von Symptomen vorkommen,

Zwischen diesen beiden Extremen
lassen sich nahezu alle Variationen
finden. Zudem sind Mischformen
mit anderen rheumatologischen
Erkrankungen maoglich, besonders
zu nennen sind der Systemische
Lupus erythematodes, Muskel-
entzindungen (Polymyositis), Poly-
arthritiden (Rheumatoide Arthritis)
und das Sjogren-Syndrom.

Aufgrund oben genannter Unter-
schiede steht eine individuelle
Betreuung des Patienten im Vorder-
grund. Es gibt Patienten mit Sys-
temischer Sklerose, welche teil-

weise Uber viele Jahre keine
medikamentdse Therapie bendtigen,
wohingegen andere Patienten mit
raschem Auftreten und schnellem
Fortschreiten der Erkrankung von
Anfang an intensiv behandelt werden
mussen. Da die Erkrankung auch im
Verlauf plotzlich an Dynamik gewin-
nen kann, werden flr alle Patienten
regelmassige, mindestens einmal
jahrliche, standardisierte  Verlauf-
skontrollen empfohlen.

Ein optimales  Management
betroffener Patienten sollte bein-
halten:

Ziele eines optimalen Managements bei Patienten mit Diagnose

einer Systemischen Sklerose

korrekte Diagnosestellung so friih wie mdglich

Einteilung («Staging») der Erkrankung
welche vor allem zu Erkrankungsbeginn im Sinne einer Standortbestimmung umfassend

Organuntersuchungen, umfassende Laboruntersuchung inkl.
der typischen Auto-Antikdrper

abgeklart und im weiteren Verlauf regelmassig kontrolliert werden sollten

Erstellung eines individuellen Therapiekonzeptes, Planung

Abklarungen / Diagnosestellung

Da die Erkrankung sehr unter-
schiedlich  mit unterschiedlichen
Organbeteiligungen verlaufen kann,
ist die Diagnosestellung mitunter
schwer. Bei der Systemischen
Sklerose reichen die Erscheinungs-

formen von einer Frihform («nur»
Raynaud-Phanomen und fir die Sys-
temische Sklerose typische Auto-
antikdrper ohne weitere Auffallig-
keiten) bis zur schnell fortschreiten-
den diffusen Systemischen Sklerose.

regelmassiger Kontrollen (Therapieansprechen, Anpassung

der Therapie)

umfassende Krankheitsaufklarung des Patienten

Erkennen von Risikofaktoren

aktiver Einbezug des Patienten in die Therapie

«Lifestyle»-Modifikation (z.B. Nikotinstop, Kélteschutz)




Wie wird die Systemische Skle-
rose erkannt?

Gerade zu Beginn ist die Diagnose
oft schwierig, da die Erkrankung ein-
erseits unterschiedlichste Erschein-
ungsformen hat und andererseits so
selten ist, dass manche Arzte noch
nie einen Patienten mit Systemi-
scher Sklerose behandelt haben.

Die Diagnose sollte daher im Allge-
meinen von Spezialisten gestellt
werden, welche Uber eine gute Er-
fahrung mit dem Krankheitsbild der
Systemischen Sklerose verfligen.

Es konnen, wie oben genannt,
verschiedene Organe auf unter-
schiedlich starke Art befallen sein.
Gerade zu Beginn fallen oft Durch-
blutungsstorungen und  Gelenk-
beschwerden auf. Dabei sind meist
symmetrische  Weichteilschwellun-

gen der Hande und Finger anzutref-
fen. Diese Beschwerden treten aber
auch bei anderen Erkrankungen auf.
Patienten mit einem ausgepragtem
Raynaud-Syndrom, einer zunehmen-
den Hautverdickung, Auftreten von
schlecht heilenden Wunden an den
Fingern oder auch mit Atemproble-
men oder ausgepragter Leistungs-
intoleranz sollten umgehend weiter
durch einen Spezialisten abgeklart
werden.

Befragung / Untersuchung

Der Arzt wird den Patienten zunachst
nach seinen Symptomen befragen
und korperlich genau untersuchen.
Dabei wird er darauf achten, wo und
wie stark die Hautverhartungen
vorhanden sind und diese in einem
standardisierten Verfahren messen
(modifizierter Rodnan Skin Score).

Abbildung 5:

Modifizierter Rodnan Skin Score. Je nach Ausmass der Hautverdickung wird dem jeweiligen

Areal eine Zahl zugeordnet (0: nicht beteiligt bis 3: stark verdickt) und am Schluss alle

Zahlen addiert (minimal 0, maximal 51 Punkte)
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Beider Befragung und Untersuchung vermuteten Erkrankung (limitiert

wird der Arzt bereits versuchen,
Rickschlisse auf die Einteilung der

oder diffus) und einen maoglichen
Organbefall zu ziehen.
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Labor

Bei der Systemischen Sklerose
treten bei einem Grossteil der Pa-
tienten im Blut typische Substanzen
auf, deren Menge / Vorhandensein
sich mittels einer Blutentnahme
messen lasst.

Diese Substanzen sind meistens
Antikorper. Einerseits helfen diese
Antikorper, die Diagnose zu stellen —
andererseits konnte in Untersuchun-
gen festgestellt werden, dass
gewisse Antikorper mit der Krank-
heitseinteilung, dem  Organbefall
und dem Fortschreiten der Erkran-
kung zusammenhadngen. Dabei ist
wichtig zu wissen, dass ein gemes-
sener Antikorper dem Arzt Hinweise
gibt, in welche Richtung sich die Er-
krankung entwickeln kénnte — indivi-
duell aber grosse Unterschiede
beim tatsachlichen Krankheitsver-
lauf bestehen.

Neben den Antikérpern werden im
Labor Entzindungswerte und die
Funktion verschiedener Organsys-
teme bestimmt. Auch fir eine mogli-
che Herzbeteiligung oder Lungen-
beteiligung lassen sich im Blut Stoffe
messen und sowohl zur Diagnose-
stellung als auch zur Verlaufskon-
trolle unter Therapie verwenden.

Kapillarmikroskopie

Eine ganz wichtige und dabei ein-
fach durchzuflhrende, schmerzfreie
Untersuchungsmethode ist  die
Kapillarmikroskopie. Dabei kann man
mittels Mikroskop die Durchblutung
und Zustand kleinster Blutgefasse
am Nagelbett untersuchen. Dies ist
am Nagelbett besonders gut moglich,
da hier die kleinsten Blutgefésse
dicht unter der Oberflache liegen
und in ihrer gesamten Struktur er-
kennbar sind. Diese werden gezahlt,
vermessen und gemass ihrer Form
beurteilt. Auch kleinste Einblutun-
gen sind erkennbar.

Abbildung 6:

Kapillarmikroskopisches Bild eines Patienten mit Systemischer Sklerose mit vergrésserten

Blutgetédssen (Pfeil blau) und einer kleinen Einblutung (Pfeil dunkel).

Abbildung 7:

Zum Vergleich ein unauffélliges kapillarmikroskopisches Bild einer gesunden Person




Uberpriifung der Lungenbeteili-
gung

Die Kontrolle der Lungenbeteiligung
ist sehr wichtig, da bei mehr als 70%
der Patienten Veranderungen in der
Lunge gefunden werden kdnnen
und vor allem in der Vergangenheit
die  Lungenbeteiligung zu den
meisten krankheitsbezogenen Todes-
ursachen zahlte. Dabei muss unter-
schieden werden, ob es sich um
Verdanderungen im Blutkreislauf der
Lungen (pulmonal arterielle Hyper-
tonie) handelt oder um eine Verhar-
tung des Lungengewebes. Auch
Patienten, die keine Beschwerden
wie Husten, Atemnot oder vermin-
derte Belastbarkeit haben, sollten
sich auf eine Lungenbeteiligung
untersuchen und nachkontrollieren
lassen, da eine Therapie bei Lungen-
beteiligung moglichst friih begonnen
werden sollte.

Am genauesten lasst sich die
Architektur des Lungengewebes mit
einer hochauflosenden Computer-
tomographie (CT) beurteilen. Auch
Hinweise fir Entzindungen v.a.
beim Krankheitsbeginn lassen sich
in der Computertomographie sehen.
Ein normales Rontgenbild zeigt Lun-
genveranderungen erst (zu) spat.

Die Lungenfunktion lasst sich heute
sehr genau mit einer Spirometrie
und der CO-Diffusionskapazitat
messen. In dieser Untersuchung
werden die verschiedenen Lungen-
volumina und Fluss der Luft beim
Ein- und Ausatmen, der und auch
der Widerstand im Bronchialsystem
gemessen. Zusatzlich lasst sich
die Fahigkeit der Lungenblaschen,
Sauerstoff auszutauschen, bestim-
men. Gerade Veranderungen im
Sauerstoffaustausch geben den
Arzten Hinweise fir eine mogliche
Lungenbeteiligung.

In den Belastungstests kann die
individuelle Leistungsfahigkeit be-
stimmt und dann mit Verlaufskon-
trollen verglichen werden. Dazu hat
sich der 6-Minuten-Gehtest be-
wahrt. Der Patient geht auf ebenem
Boden in 6 Minuten moglichst weit.
Die Wegstrecke wird in Metern
gemessen und parallel die Sauer-
stoffsattigung, der Blutdruck und
der Puls vor und nach der Belastung
dokumentiert.

Uberpriifung der Herzbeteiligung

Einerseits kann v.a. das rechte Herz
betroffen sein, falls es das Blut
gegen einen erhohten Widerstand in
den Lungenkreislauf pumpen muss
(bei Lungenhochdruck), andererseits
kann auch im Herz eine Binde-
gewebsverdickung, Herzbeutelent-
zindung oder Muskelentziindung
auftreten.

Zu Beginn wird ein Elektrokardio-
gramm (EKG) durchgefihrt, in
welchem der Arzt den Herzrhyth-
mus, die -frequenz und Stérungen
der Erregungsleitung des Herzens
untersuchen kann. Zudem kann das
EKG Hinweise fur weitere Verdnde-
rungen am Herzen geben (Sauer-
stoffarmut,  Entzindung, Herz-
grosse, Herzbelastung). Diese
mussen allerdings mit genaueren
Methoden weiter abgeklart werden.

Die Echokardiographie hat sich
als Diagnoseuntersuchung bewahrt.
Dabei wird das Herz mittels Ultra-
schall von aussen untersucht. Man
kann die Herzgrésse, die Dicke der
Herzwéande, die Klappen und deren
Funktion messen. Gut beurteilbar ist
auch, wie sich das Herz zusammen-
zieht und entspannt und ob sich im

Herzbeutel Flissigkeit befindet oder
nicht. Der Blutdruck lasst sich in der
Lungenarterie abschatzen. Besteht
der Verdacht auf einen Lungenhoch-
druck in der Echokardiographie muss
ein  Rechtsherzkatheter durch-
gefuhrt werden. In diesem kann mit-
tels Messsonde der Druck in der
Lungenarterie  exakt  bestimmt
werden.

Da der Lungenhochdruck bei Patient-
en mit Systemischer Sklerose relativ
haufig vorkommt und mit Medi-
kamenten heute sehr gut zu behan-
deln ist, werden regelmassige Kon-
trollen des Herzens (im Allgemeinen
einmal im Jahr, bei Beschwerden
frGher) dringend empfohlen.




Uberpriifung der Nierenfunktion

Eine diffuse Systemische Sklerose
in den ersten Erkrankungsjahren
oder eine hochdosierte Kortison-
einnahme sind mit einem erhohten
Risiko flr eine Nierenschadigung
verbunden. Diese kann sehr gefahr-
lich sein. Heute stehen wirksame
Medikamente zur Verflgung, den-
noch handelt es sich um eine
lebensbedrohliche Komplikation der
Systemischen Sklerose.

Die Nierenfunktion lasst sich im
Allgemeinen sehr einfach im Blut
und Urin bestimmen. Als typisches
Zeichen einer gestorten Nierenfunk-
tion tritt eine plotzliche Blutdruck-
erhéhung auf.

Uberpriifung des Darmes

Eine Beteiligung des Verdauungs-
traktes kommt bei der Systemischen
Sklerose haufig vor und fihrt unbe-
handelt oft zu einer Einschrankung
der Lebensqualitdt. Der obere
Verdauungstrakt (inkl. Speiserohre,
Magen und einem kleinen Stick
des Dunndarmes) lasst sich aus-
gezeichnet mit einer Mlagenspiege-
lung untersuchen. Unter leichter

Betaubung wird dabei eine Sonde
mit Kamera eingeflihrt, mittels
welcher sogar gezielt Gewebeproben
entnommen werden kénnen. Mit
der Kamera lassen sich Veranderun-
gen der Schleimhaute (Entzindun-
gen, Wunden) oder Aussackungen
sehen. Die Gewebeproben geben
Aufschluss Uber die Ursachen und
helfen dem Arzt bei der weiteren
Behandlung und Nachkontrolle. Die
Beweglichkeit der Speiserdhre beim
Schlucken und das Schliessen des
Magens kann man mit einer Ront-
genuntersuchung oder einer Sonden-
messung (Oesophagusmanometrie)
abklaren. Den Rickfluss von Magen-
saure in die Speiserdhre misst man
ebenfalls mit einer Sonde (Oeso-
phagus-24-Stunden-pH-Metrie).

Bestehen Hinweise flr eine gestorte
Darmbeweglichkeit mit Vermehrung
einer unnattrlichen Bakterienflora
und Episoden von Durchfall oder
Verstopfung kann man diese mittels
eines speziellen Tests (z.B. H2-
Atemtest) abklaren. Im Allgemein-
en wird man bei neu aufgetretenen
anhaltenden  Stuhlunregelmassig-
keiten mittels Darmspiegelung
zusatzlich die Dickdarmschleimhaut
beurteilen.

Zusammenfassung

Gerade weil die Systemische
Sklerose eine seltene rheumatische
Erkrankung ist, handelt es sich bei
ihr um eine sehr ernst zu nehmende
Krankheit. Unbehandelt / unkontrol-
liert ist die Sterblichkeit Uber den
gesamten  Krankheitsverlauf  bei
bestimmten Formen sehr hoch.
Auch wenn die Erkrankung heute
noch als «chronisch» und «unheil-
bar» gilt, ist sie mittlerweile zum
Glick «behandelbar» und die Behand-
lungserfolge sind in den letzten
25 Jahren durch die verschiedenen,
zielgerichteten Therapiemaoglichkeiten
deutlich gestiegen. Da die Erkran-
kung sehr komplex ist und da betrof-
fene Patienten einer dauerhaften,
langjahrigen Betreuung bedurfen, ist
ein gutes Verhaltnis und Vertrauen
zwischen Patient, den Therapeuten
und dem behandelnden Arzt sehr
wichtig. Flr eine Bereitschaft der
Patienten, an Studien teilzunehmen
und dadurch neue Erkenntnisse und
Therapiemaoglichkeiten der Erkran-
kung zu gewinnen, sind sowohl die
betroffenen Mitpatienten als auch
die behandelnden und forschenden
Arzte/Therapeuten sehr dankbar.




Organbezogene medikamen-
tose Therapiemoglichkeiten

Medikamentose Behandlung

Leidet ein Patient unter einer Sys-
temischen Sklerose, bedeutet dies,
dass er langfristig eine medizinische
Behandlung oder zumindest regel-
massige Kontrollen bendtigt.

Dazu ist zu Beginn wichtig, dass die
Diagnose korrekt gestellt wird. Dies
sollte so friih als moglich geschehen.
Wenn die Diagnose klar ist, sollte
der Patient und auf Wunsch auch
seine Angehorigen oder vertrauten
Personen Uber die Erkrankung auf-
geklart werden. Meist stellen sich
erst viele Fragen, wenn man vom
Arzt auf dem Nachhauseweg ist.
Dabei hilft es, wenn man sich
Fragen fir den nachsten Besuch
notiert. Zur weiteren Planung der
Behandlung ist es notig, dass man
die individuelle Auspragung/Aktivitat
der Erkrankung kennt. Dazu sind
oben genannte Untersuchungen
notig. Nach dieser Standortbestim-
mung kann man entscheiden,
welche Therapien erforderlich oder
anzuraten sind, was fir Probleme
auftreten kénnen und wie man am
besten mit diesen umgehen kann.
Sehr wichtig ist, dass der Patient in

die Behandlung aktiv eingebunden
ist und vor allem die geplanten
Massnahmen versteht und innerlich
unterstitzt.

Die Therapie besteht nicht nur aus
Medikamenten — diese stellen nur
einen Teil des Behandlungskonzept-
es dar. Dieser Teil kann aber je nach
Krankheitsauspragung/-aktivitat sehr
wichtig sein.

Eine Behandlung mit Medikamenten
hat zum Ziel, im Rahmen der Sys-
temischen Sklerose gestorte Funk-
tionen von Organen oder Botenstof-
fen so zu beeinflussen, dass die
urspriingliche  Funktion moglichst
wieder erflllt werden kann. In Folge
dessen sollten sich die damit ver-
bundenen Beschwerden, welche
der Patient im Alltag spurt, verbes-
sern, im optimalen Fall vollstandig
verschwinden, oder sich zumindest
nicht verschlechtern. Da die meisten
Medikamente neben der gewlinsch-
ten Wirkung auch Nebenwirkungen
haben, ist es immer wichtig, die
zu erwartenden Nebenwirkungen
gegenlber dem positiven Nutzen
abzuwagen.

Gefasse (Vaskulopathie, Raynaud-
Syndrom)/Wunden (Ulzera)

Ziel der Gefasstherapie ist die
Verbesserung der Durchblutung.
Dazu gehort auch, dass rauchende
Patienten mdglichst rasch mit dem
Rauchen aufhoren, da jede Zigarette
zu einer starken Gefassverengung
und Verschlechterung der Durch-
blutung fihrt. Der Kontakt mit Kalte
sollte vermieden werden.

Eine Blutverdinnung mit Aspirin
wird bei allen Patienten mit Sys-
temischer Sklerose und Raynaud-
Syndrom empfohlen.

Zusatzlich gibt es verschiedene
medikamentdse und nicht medika-
mentdse  Massnahmen, welche
eingesetzt werden und in wissen-
schaftlichen Untersuchungen (Studi-
en) getestet wurden (siehe Tabelle
auf der nachsten Seite)




Medikamentdse und zusétzliche Massnahmen zur Behandlung der Vaskulopathie

Behandlung Beispiel Kommentar
nicht medikamentds Handschuhe/-wéarmer, universal einsetzbar/
Schutzkleidung hilfreich

Nahrung Nachtkerzendl

in einigen Untersuchungen
Beschwerdelinderung

antioxidative Vitamine,
z.B. Vitamin E

theoretisch giinstig,
wurde aber nicht bewiesen

Medikamente

Calciumkanalblocker Nifedipine, Amlodipine

unterschiedlich starkes
Ansprechen, oft gut wirksam,
in vielen Studien untersucht

ACE-Hemmer Captopril, Lisonopril kein sicheres Ansprechen
Angiotensin-Rezeptor-  Losartan in kleinen Studien effektiv,
Blocker in der Praxis unterschiedlich

gut wirksam

5-HT-Antagonisten Fluoxetine

eigentlich ein Antidepres-
sivum —in kleinen Studien
Wirkung fast so gut wie
Calciumantagonisten

Therapie zur Wundhehandlung

intravenose lloprost
Vasodilatatoren

effektiv zu schnellen Ab-
heilung und Verbesserung
des Raynaud-Syndroms,
Ansprechdauer individuell

Phosphodiesterase- Sildenafil oft Besserung des Raynaud-

hemmer Syndroms und bessere
Wundheilung

Cholesterinsenker «Statine» eine Studie mit weniger

neuen Wunden

lokale Behandlung

Wundbehandlung gem.
Wundstadium (s.u.)

Therapie zur Vorbeugung vor neuen Wunden

Endothelinrezeptoran-  Bosentan
tagonisten

Vermeidung neuer Wunden,
sehr gut durch Studien
belegt

Die Haut

Die meisten Patienten mit Systemi-
scher Sklerose leiden unter einer
mehr oder minder stark ausge-
pragten Hautverdickung. Dabei ist
es nicht ungewdhnlich, dass Patient-
en auch mit einer starken Hautver-
dickung im Durchschnitt ca. 5 Jahre
nach der Diagnosestellung eine Sta-
bilisierung und ein Weicherwerden
der Haut bemerken, ohne dass
spezifische Massnahmen erfolgt
sind. Wahrscheinlich kommt dies
durch eine Abnahme des Unterhaut-
fettgewebes zu Stande.

Wenn zu Beginn, besonders bei
aktiver Erkrankung, ein starker Juck-
reiz vorliegt, kann ein Therapiever-
such mit Antihistaminika gemacht
werden. Brennt die Haut (moglicher-
weise durch einen Druck auf kleine
sensible Hautnerven) kann man mit
Medikamenten gegen «Nerven-
schmerzen» (z.B. Pregabalin) ver-
suchen, die Beschwerden zu lindern.

Zum jetzigen Zeitpunkt gibt es leider
noch keine wirklich effiziente und
gut vertragliche Therapie zur Behand-
lung der Hautsklerose. In schweren
Fallen kann man einen Therapiever-
such mit Medikamenten (Immun-

suppressiva) gegen das Uberakti-
vierte Immunsystem durchflhren.
Als Beispiel ist hier Methotrexat zu
nennen. Auch andere Immunsup-
pressiva werden zur Behandlung der
Hautverdickung verwendet und
untersucht. Es laufen Studien zur
Untersuchung neuer Medikamente
fur die Behandlung der Hautver-
dickung, fur die Betroffenen fir eine
Teilnahme gesucht werden.

Die Ursache und auch die Therapie
der Verkalkungen der Haut (Calci-
nosis) werfen weiterhin Fragen auf.
Bei ausgedehnten Befunden oder
Infekten kann eine chirurgische
Entfernung noétig werden. Medika-
mentose Therapien werden unter-
sucht und beispielsweise auch die
lokale Stosswellentherapie wird zur
Behandlung der Hautverkalkungen
studiert.

Teleangiektasien konnen, wenn sie
kosmetisch stérend sind, lokal mit-
tels Laser behandelt werden. Oft
sind allerdings mehrere Sitzungen
notig.




Die Muskulatur und Gelenke

Viele Patienten mit Systemischer
Sklerose bemerken im Verlauf der
Erkrankung muskulare Beschwer-
den. Gelenkschmerzen, Steifheit
und Karpaltunnelsyndrome treten
gehauft zu Erkrankungsbeginn auf.
Ausgepragte Gelenkentziindungen
(Arthritiden) kdénnen ebenfalls
vorkommen.

Patienten, welche unter Arthritiden
leiden, kénnen mit «Basismedika-
menten», welche man von anderen
rheumatologischen  Erkrankungen
kennt, behandelt werden. Dazu
zéhlen v.a. Hydroxychloroquin und
Methotrexat.

Bei «mechanischen» Beschwerden
aufgrund  der  Bindegewebsver-
hartung spielen Medikamente eine
untergeordnete Rolle. Im Vorder-
grund stehen individuelle aktive
physiotherapeutische und ergothera-
peutische Therapieprogramme (s.u.).

Die Behandlungder Muskelbeschwer-
den hangt von ihrer Hauptursache
ab. Es wird dabei zwischen einer
Muskelentzindung (Myositis) und
einer nicht entzlndlichen, fibroti-
schen Muskelschadigung (Myopa-
thie) unterschieden. Die Myositis
wird immunsuppressiv/entziindungs-
hemmend behandelt. Je nach Aus-
pragung kommen verschiedene
Medikamente wie Methotrexat, Aza-
thioprin oder tief dosiertes Kortison
in Frage. Muss hoch dosiertes Korti-
son eingesetzt werden, ist eine
strenge Kontrolle der Patienten
inklusive regelmassiger Blutdruck-
messungen notig, da dadurch das
Auftreten einer lebensgefahrlichen
Nierenschadigung (renale Krise)
beglnstigt werden kann. Ob zum
Kortison Medikamente wie z.B.
ACE-Hemmer zum Vorbeugen vor
einerrenalen Krise eingesetzt werden
sollten, ist zum jetzigen Zeitpunkt
nicht klar und wird untersucht.

Die Knochen

Eine gute Versorgung mit Calcium
und Vitamin D ist flr die Knochen
und Muskeln wichtig. Daher sollte
bei Patientin  mit Systemischer
Sklerose ein Mangel der beiden
Stoffe erfragt und im Labor abgeklart
werden. Kalzium und Vitamin D kann
man einfach einnehmen. Bei Besta-
tigung einer verminderten Knochen-
dichte (Osteoporoseuntersuchung)
mit einem erhohten Risiko fur
Knochenbriche ist eine zusatzliche

Behandlung zur Starkung der Kno-
chen sinnvoll. Der Arzt wird dazu ab-
klaren, ob primar ein erhdhter Abbau
oder ein verminderter Knochen-
aufbau vorliegt und entsprechende
Medikamente einsetzen. Zur Ver-
minderung des Knochenabbaues
werden sogenannte Bisphosphonate
eingesetzt. Zur Steigerung des
Knochenaufbaues gibt es in der
Schweiz ein Medikament (Teri-
paratid).




Der Verdauungstrakt

Eine Beteiligung des Verdauung-
straktes kommt bei der Systemi-
schen Sklerose haufig vor. Bei ca.
70% der Patienten lassen sich in
Spezialuntersuchungen  Storungen
feststellen — am haufigsten beste-
hen Veranderungen der Speiserdhre.
Einfache Massnahmen wie die
Hochlagerung des Oberkdrpers
beim Schlafen, z.B. durch Holz-
klotzchen unter dem Kopfteil des
Bettes, kdnnen bereits zu einer
guten Besserung dieser Reflux-
beschwerden fluhren. Protonen-
Pumpen-Blocker sind ausgezeich-
net wirksame Medikamente und
sehr gut vertraglich, so dass diese
heutzutage frih bei Refluxerkrankun-
gen eingesetzt werden. Zusatzlich
kann die Darmperistaltik durch den

Einsatz von Prokinetika (z.B. Meto-
clopramid) verbessert werden. Bei
Storungen der Darmbeweglichkeit
mit Uberwucherung der normalen
Bakterienflora im Dinndarm kénnen
Antibiotika-«Kuren» notig werden.

Bei wiederholten Magenblutungen
(durch Veranderungen der Gefasse
im Magen, «\Wassermelonenmagen»)
kann es einerseits zu einem Eisen-
mangel, andererseits zu gefahrlichen
Blutungen kommen. Diese Gefass-

veranderungen kdénnen beispiels-
weise durch eine Laser-Photoko-
agulation behandelt  werden.

Regelmaéassige Kontrollen sind bei
Patienten mit Nachweis dieser
Gefassveranderungen nétig.

Therapiemdéglichkeiten bei Beteiligung des Magen-Darm-Traktes

Storung Symptom Behandlung
Mund m trockene Haut m Kosmetisch m Dehniibungen
m Karies m Zahnschmerzen, m Zahnpflege
m trockene m Kau-/Schluck- m kiinstlicher
Schleimhdute probleme Speichel
Speiseréhre m verminderte m Schluckstorung m Protonenpumpen-
Beweglichkeit m Sodbrennen hemmer
m Entziindung m Ubelkeit m Prokinetika
m Vernarbungen m Wiirgen m Logopédie
Magen m verminderte m Ubelkeit m Protonenpumpen-
Beweglichkeit m Erbrechen blocker
m «Wassermelonen- |m friihes m Prokinetika
magen» Sattigungsgefiihl m Laserbehandlung
m Blutung
m Schwache
Diinndarm m Storung der Nah- |m Gewichtsverlust m Antibiotikakuren
rungsaufnahme m Blahungen nach m Prokinetika
m Motilitatsstérung dem Essen m Nahrungs-
m Pseudoverschluss |m Bauchschmerzen ergédnzungs-stoffe
m Storung der m Durchfall m Erndhrung
Darmflora anpassen
Dickdarm m Motilitatsstorung |m Verstopfung und m Anpassung
Durchfall der Erndhrung
m Bauchschmerzen |m ggf. Abfiihrmittel,
ggf. Mittel gegen
Durchfall
Anus m Storung des m ungewollter m Biofeedback,
Verschlussmuskels | Stuhlabgang Beckenboden-
training Sakral-
nervstimulation




Das Herz/die Lungen

Das Herz und die Lungen arbeiten
eng zusammen, da das rechte Herz
das Blut in den Lungenkreislauf
pumpt. Bei der Systemischen Skle-
rose kénnen sich im Lungenkreislauf
einerseits  die  Druckverhéltnisse
durch Veranderungen an den Geféas-
sen selber andern, andererseits kann
sich der Druck durch Veranderungen
des Lungengewebes erhéhen.

Regelmassige Vorsorgeuntersuchun-
gen zur Erkennung einer Blutdrucker-
héhung im Lungenkreislauf sind drin-
gend empfohlen, zumal heutzutage
effektive medikamentdse Therapien
verflgbar sind.

Die wichtigsten Medikamente und
mogliche Nebenwirkungen zur Be-
handlung des Lungenhochdrucks
sind in der nachfolgenden Tabelle
aufgelistet.

Bei Patienten mit bestatigtem Lun-
genhochdruck ist auch eine Blutver-
diinnung mit Marcoumar zu evalu-
ieren, da das Risiko von Blutgerinnseln
besonders der kleinen Lungengefas-
se erhoht zu sein scheint.

Obwohl die Lungenverhartung (Lun-
genfibrose) — wenn sie rasch fort-

schreitet — eine ernste Komplikation
der Systemischen Sklerose ist, ist die
Therapie auch heute noch nicht aus-
reichend. Fur den Arzt stellt es eine
besondere Herausforderung dar, den
Patienten zu erkennen, bei welchem
die Lungenfibrose rasch fortschreitet
und welcher eine Behandlung
bendtigt.

Die Behandlung ist heute im Allge-
meinen eine immunsuppressive
Therapie mit Cyclophosphamid,
welches als Infusion alle 3-4 Wochen
fUr 6 bis 9 Mal verabreicht wird.

Andere Medikamente (wie z.B. My-
cophenolatmofetil) werden zurzeit
untersucht und bereits jetzt im
Anschluss an die Cyclophosphamid-
behandlung zur Stabilisierung der
Lungenfibrose eingesetzt. Auch
N-Acetylcystein kann sich bei der
Lungenfibrose glnstig auswirken,
die Einnahme ist einfach und hat
keine ernsten Nebenwirkungen. Bei
schwerer und rasch progredienter
Lungenfibrose kann bei manchen Pa-
tienten eine Lungentransplantation
notig sein, wobei die Eignung flr eine
Transplantation im Einzelfall Uber-
pruft werden muss.

Medikamente zur Therapie des Lungenhochdrucks (pulmonalen Hypertonie)

Medikamen- Wirkstoff

Einnahmeart

Hauptnebenwirkungen

tenart
Endothelin-  Bosentan als Tablette Leberwerterhéhung, selten
rezeptoran- Fliissigkeits-einlagerung im
tagonist Bindegewebe

Ambrisentan |als Tablette selten Erhdhung der Leber-

werte, Fliissigkeitseinlagerung

Phospho- Sildenafil als Tablette Kopfschmerzen,
diesterase- Blutdrucksenkung
Hemmer Tadalafil als Tablette wie Sildenafil

Prostacyclin- lloprost
Analoga

kontinuierlich als
Infusion in die Vene | Symptome, Verschlechterung
oder inhalativ

Kopfschmerzen, Magen-Darm-

des Lungenblutdruckes bei
Unterbruch der Infusion,
Infektion (durch die kontinui-
erliche Infusion)

Treprostinil

Infusion (Infusion
oder implantierte
Hautspritze)

Kopfschmerzen, Muskel-
krampfe, Magen-Darm-Symp-
tome, Verschlechterung bei
Unterbruch der Infusion — aber
weniger stark ausgeprégt als
bei Epoprostenol, Infektion,
lokale Reaktionen bei Infusion

Eine reine Herzbeteiligung im Sinne
einer Entzindung/Fibrose kann zwar
bei Patienten mit Systemischer Skle-
rose festgestellt werden, es ist aber
nicht ganz klar, in wieweit dies die
Lebensqualitdét und den gesamten
Krankheitsverlauf beeinflusst. Uber
die jeweilige Behandlung muss im

Einzelfall  entschieden  werden.
Werden Verengungen der Herzkranz-
gefasse durch Arteriosklerose fest-
gestellt, werden diese wie bei an-
deren Patienten mit Arterienver-
kalkung (Gefahr eines Herzinfarktes)
behandelt.




Renale Krise

Die wichtigste renale Beteiligung
stellt die Renale Krise dar. In vielen
Untersuchungen  konnte  gezeigt
werden, dass diese eher unter einer
hoher dosierten Kortisonbehand-
lung auftritt — daher sollte eine
Kortisonbehandlung wenn immer
moglich so tief dosiert und so kurz
wie maglich durchgefihrt werden.

Sollte  doch eine renale Krise
auftreten, besteht heute die Maglich-
keit, diese mit speziellen blutdruck-
senkenden Medikamenten (ACE-
Hemmern) hochdosiert zu behandeln.
Die Patienten sollten allerdings eng-
maschig Uberwacht werden (be-
sonders Blutdruck und Nierenfunk-
tion), und missen dazu im
Allgemeinen im Spital hospitalisiert
werden. Meist verschlechtert sich
am Anfang die Nierenfunktion trotz
der ACE-Hemmer-Gabe und Kon-

trolle des Blutdruckes. Der ACE-
Hemmer muss aber zwingend hoch-
dosiert weiter verabreicht werden.
Die Nierenfunktion kann sich bis zu
einer Dauer von 2 Jahren wieder
erholen. Ofters ist eine Dialyse
notwendig. Sollten die Nieren trotz
einer intensiven Behandlung nach
2 Jahren keine ausreichende Funk-
tion mehr erreichen, kann eine Nier-
entransplantation erwogen werden.

Die Psyche

Je nach individueller Auspragung der
Erkrankung und den vorhandenen
personlichen Maoglichkeiten, mit der
Erkrankung umzugehen und diese zu
verarbeiten, kann sich eine depres-
sive  Stimmungslage entwickeln.
Neben medikamentésen Behand-
lungsmoglichkeiten (z. B. Fluoxetin,

Die Sexualfunktion

Die Sexualfunktion und das sexuelle
Empfinden bestehen aus einem kom-
plexen Zusammenspiel verschieden-
er Faktoren. Medikamentos lassen
sich die Durchblutung, die lokale
Trockenheit und die Stimmungslage
glnstig beeinflussen. Insgesamt ist

welches ebenfalls positive Aus-
wirkungen auf das Raynaud-Syndrom
hat) steht eine psychothera-
peutische Behandlung moglichst
unter Einbezug der Angehdrigen und
der Austausch mit Betroffenen im
Vordergrund.

dieses Gebiet aber noch zu wenig er-
forscht und es besteht die Hoffnung,
dass im Austausch mit Betroffenen
in Zukunft weitere Erkenntnisse und
Therapiemdglichkeiten gewonnen
werden.




Verschiedene nicht-medikamentose

Therapieformen

Allgemeines

Die Physiotherapie beschaftigt sich
mit der Behandlung korperlicher
Funktions- oder Bewegungsein-
schrankungen, sowie mit Schmerzen
verschiedenster Ursachen.

Magliche Therapieinhalte und -mass-
nahmen:
manuelle Lymphdrainage
moderate Dehnungen
Bindegewebstechniken/-massage
aktive Bewegungstbungen
Mobilisation von Gelenken
aAusdauer- und medizinische
Trainingstherapie
moderater Kraftaufbau der
Rumpfmuskulatur
Atemtherapie, Erhalt der
Beweglichkeit des Brustkorbes
Beratung/Coaching
Erarbeitung eines
Heimprogrammes

Therapie

Da die Systemische Sklerose eine
Erkrankung mit ganz unterschied-
lichen Gesichtern ist und die Symp-
tome in ihrer Auspragung stark vari-
ieren, werden auch in der physio-
therapeutischen Behandlung ver-
schiedene Schwerpunkte gesetzt.
Um die funktionellen Einschrankun-
gen, sowohl den Koérper, als auch
den Alltag betreffend, individuell zu
erfassen steht ein ausfihrliches Erst-
gesprach am Anfang jeder Therapie.
Die Haufigkeit der Therapie wird, ab-
hangig von den Bedurfnissen und
Krankheitsverlauf, zusammen mit
dem Arzt und Therapeuten festge-
legt.

Haufige Symptome der Systemi-
schen Sklerose, werden in der physio-
therapeutischen Behandlung indivi-
duell bericksichtigt. Diese sind z.B.
Steifigkeitsgefiihl und Beweglich-
keitseinschrankungen in den Ge-
lenken, Hautverhartungen, Schwel-
lungen an den Armen/Beinen,
Krafteinbussen/-verlust der Musku-
latur, Verminderung der Ausdauer,
Einschrankung der Mundoffnung
oder auch Schmerzen.

Sind die inneren Organe (speziell die
Lunge und/oder Herz) mitbetroffen,
kann auch die allgemeine Leistungs-
fahigkeit vermindert sein.

Kraft

Eine Kraftminderung der Muskulatur
kann durch verschiedene Grinde
hervorgerufen werden (siehe Kapitel
Muskulatur). Je nach Ursache sind
unterschiedliche Muskelgruppen be-
troffen.

Ein regelméassiges, moderates Kraft-
training, z.B. in Form einer Medizini-
schen Trainingstherapie (Training

Abbildung 8:

Medizinische Trainingstherapie

an Geraten, Abb.8) oder aktiven
Ubungen, auch zu Hause, kann
einem Kraftverlust entgegenwirken
und unterstltzt die Leistungsfahig-
keit im Alltag.

Gemeinsam mit deml(r) Physio-
therapeuten(in) werden gezielte
Ubungen erarbeitet.




Schwellung

Besonders zu Beginn der Erkrankung
leiden die Betroffenen haufig an
Schwellungen an den Handen/
Armen und an den Beinen. Eine
temporare Funktionseinschrankung
kann die Folge sein.

Mit Hilfe von Manueller Lymph-
drainage werden Flissigkeitsan-
sammlungen mobilisiert und die Ent-
stauung unterstitzt. Ein zusatzlicher
Effekt dieser Therapie ist auch die
Lockerung von verhartetem Gewe-
be.

Speziell in der Krankheitsphase hilft
die Manuelle Lymphdrainage, Schwel-
lungen zu vermindern, sowie die
Handfunktion zu steigern.

Beweglichkeit

Ein Hauptschwerpunkt in der Physio-
therapie ist die Erhaltung der Ge-
lenkbeweglichkeit. Bei der Sys-
temischen  Sklerose  kann es
aufgrund der Haut- und Gelenk-
veranderungen zu einer Bewegungs-
einschrankung kommen. Haufig be-
troffene Gelenke sind die Schulter-,
Ellenbogen- und Handgelenke. Aber
auch die Gelenke der Beine wie z.B.
Knie- und Fussgelenke kénnen in
ihrem Bewegungsausmass verrin-
gert sein.

Aktive Ubungen, Dehnungen und
auch manuelle Techniken konnen
helfen, die Beweglichkeit zu erhalten
und Funktionseinschrankungen zu
reduzieren.

Ausdauertraining

Ein regelmassiges Ausdauertraining
hat viele positive Effekte auf die Ge-
sundheit und ist auch fir Patienten,
die an einer Systemischen Sklerose
leiden, empfehlenswert. Das Herz-
Kreislaufsystem wird trainiert, der
Stoffwechsel angeregt und die Sauer-
stoffversorgung der Organe verbes-
sert sich.

In welcher Form ein Training durch-
gefthrt wird, ist individuell und
hangt von der personlichen Belas-
tungstoleranz, sowie von bevor-
zugten Aktivitdten ab. Geeignete
Sportarten kénnen z.B. Walking oder
Velofahren sein.

Die Physiotherapeuten helfen bei
der Wahl einer geeigneten Sportart
oder Aktivitat.

Bei der Durchfihrung eines Aus-
dauertrainings gilt es einige Beson-
derheiten beachten:

Einhalten der korperlichen
Belastungs- und Schmerzgrenze
Anpassen der korperlichen Akti-
vitat an die aktuelle Tagesform
nur langsame Belastungs-
steigerung, wenn Sie ein Training
nicht gewohnt sind

Walking als Form des regelméssigen

Ausdauertrainings




Lungenhochdruck

(Pulmonale Hypertonie)

Wie aktuelle Untersuchungen zei-
gen nimmt das Ausdauertraining bei
Patienten mit Lungenhochdruck
eine besondere Rolle ein.

In diesem Fall hangt ein Training
vom Ausmass der Erkrankung und
von Nebenerkrankungen ab. Um die
Verstarkung der Symptome (z.B.
Atemnot) zu vermeiden, muss die
Belastbarkeit vor Trainingsbeginn in
Zusammenarbeit mit einem Arzt und
Physiotherapeuten Uberprift werden.

Damit ein optimal abgestimmtes
und betreutes Training gewahrleistet
ist, sollte es durch daflr speziali-
sierte Fachpersonen begleitet
werden.

Was kann der Patient selbst tun?

1. Tagliche Bewegung unterstitzt
die Erhaltung der Lebensqualitat.
Am besten mit einer Aktivitat, die
Spass macht.

2. Regelmassige Bewegungs- und
Dehnungstbungen, auch zu Hause,
helfen die Gelenkbeweglichkeit zu
erhalten.

3. Entspannungsubungen tragen zur
Stressreduktion bei.

4. Anpassung der Aktivitaten an die
jeweilige Tagesform, um Uberlas-
tungen zu vermeiden.

5. AtemUbungen unterstitzen die
Atemvertiefung.

Verdnderungen im Gesichts und
Mundbereich flihren zu erheblichen
Schwierigkeiten in Bezug auf

1. Kommunikation

2. Nahrungsaufnahme
(Essen und Trinken)

3. Mundhygiene

Kommunikation

Die verminderte Mimik erschwert
die nonverbale Kommunikation erheb-
lich. Durch Bindegewebsmassagen
und Ubungen fir die Beweglichkeit
im Gesichtsbereich kann die Mimik
verbessert resp. so lange als moglich
erhalten werden.

Die verbale Kommunikation wird
durch eine verminderte Mundoff-
nung und/oder durch eine Verhar-
tung und Verdickung des Zungen-
béndchens(kleinerSchleimhautstrang
am Unterrand der Zunge) erschwert.

Abbildung 10:
Ubungen zum Erhalt der Mundéffnung

und der Mundschleimhauthygiene

Mit einem logopéadischen Training
kann dem entgegengewirkt werden.

Um eine gute Mundoffnung so lange
wie moglich zu erhalten, kénnen
tagliche Ubungen, wie z.B. manuelle
Dehnungen oder angepasste Binde-
gewebstechniken, helfen.

Es gibt viele einfache Ubungen, die
sich bequem zu Hause durchfiihren
lassen, um die Mimik zu erhalten
und zu verbessern.

Zum Beispiel:
Nase rimpfen, krauseln
Stirn runzeln
Augen schliessen/6ffnen,
Augenbrauen hochziehen
Zunge herausstrecken
Wangen aufblasen und die Luft hin
und herschieben
Lippen spitz und wieder schmal
werden lassen
Mund weit 6ffnen

Eine Durchfiihrung der Ubungen vor
dem Spiegel, ermoglicht sich selbst
zu beobachten und sich gegebenen-
falls zu korrigieren.




Nahrungsaufnahme

Durch die verminderte Mundéffnung
kann das (Ab-)Beissen und Kauen ein-
geschrankt sein. Mundtrockenheit
und eine Verhartung des Zungenband-
chens konnen die Handhabung der
Speisen im Mund erschweren. Trock-
ene und krimelige Nahrungsmittel
kénnen nicht mehr so gut zu einem
Speisebrei, der leicht  geschluckt
werden kann, verarbeitet werden.

Deshalb empfiehlt es sich
auf trockene und kriimelige
Speisen zu verzichten
oder (z.B. in Restaurants oder bei
Essenseinladungen) zusatzlich
Sauce dazu zu bestellen
ausreichend wahrend des Essens
zu trinken
haufiger und dafir kleinere Mahl-
zeiten zu sich zu nehmen

Bei Sodbrennen und Saureriick-

fluss in die Speiserdhre kann helfen
mit hoher gelagertem Oberkdrper
zu schlafen, um den Ruckfluss
vom Speisebrei aus dem Magen
in die Speiserdhre zu reduzieren
keine spaten Abendmahlzeiten zu
sich nehmen

Eine ausgewogene Ernahrungs-
form ist sehr wichtig. Damit dies
trotz Einschrankungen beim Essen
maoglich ist, kann eine Erndhrungs-
beratung hilfreich sein.

Mundhygiene

Durch Mundtrockenheit und einge-
schrankte Zungenbeweglichkeit kon-
nen Essensreste schlechter von den
Zahnen und aus den Wangentaschen
entfernt werden. Das macht eine
regelmassige und grindliche Entfer-
nung von Speiseresten und Zahnbela-
gen besonders wichtig, um Karies,
Zahnfleisch-Erkrankungen und Mund-
geruch vorzubeugen. Durch die ver-
minderte Mundoffnung ist es teil-

Zdhne mit der ZahnbUrste zu er-
reichen.

Ein regelmassiger Gang zum Zahn-
arzt oder zur Dentalhygiene ist emp-
fohlen. Dort gibt es auch weitere
Tipps zu Mundhygiene. Die Kranken-
kasse Ubernimmt Ublicherweise die
Kosten flr Karies-Folgeschaden und
zusatzliche Dentalhygiene, da sie
krankheitsbedingt sind.

weise sehr schwierig, die hinteren

Hilfsmittel zur Erhaltung der Mundhygiene

Hilfreich kann dabei eine Kinderzahnblirste sein. Sie hat einen
kleineren Blirstenkopf mit sehr weichen Borsten und einen dick-
eren Haltegriff. Kinderzahnblirsten sind auch in elektrischer Form
erhéltlich, falls die Putzbewegung Mt ihe bereitet. Benutzen Sie
eine fluorhaltige Zahnpasta und antibakterielle Mundsptilungen.

Um die Zahnzwischenrdaume zu reinigen, sollten Zwischenraum-
bursten (Interdentalblirstchen) oder Zahnseide benutzt werden.
Da die Handhabung der Zahnseide Miihe bereiten kann, empfiehlt
es sich auf Zahnseide-Sticks zurlickzugreifen. Sollte auch dies
schwierig sein, stellt auch die Munddusche eine Alternative dar.

Eine Ergdnzung zur (blichen Mundpflege stellen die Dentaswab
Reinigungsstabchen dar, die eine vereinfachte und griindlichere
Mundhygiene ermdglichen. Besonders bei schmerzhaften, off-
enen Stellen minimieren sie die Verletzungsgefahr im Mundbe-
reich und saubern ihn besonders schonend. Diese kénnen in
Apotheken bezogen werden.




Mundtrockenheit

Die Speicheldrisen produzieren bei
einem gesunden Menschen etwa
einen bis anderthalb Liter Speichel
pro Tag. Er ermoglicht das Schlucken
und Sprechen, fordert die Verdauung
und Geschmackswahrnehmung,
schitzt das Zahnfleisch vor Entzind-
ungen und die Zahne vor Entkalkung.

Um die Mundhohle feucht zu halten
gibt es folgende Moglichkeiten:

Mund- und Rachenspray, eine
Ersatzflissigkeit, die in ihrer Zusam-
mensetzung dem menschlichen
Speichel dhnlich ist.
Pfefferminzhaltige  (zuckerfreie)
Bonbons oder Kaugummis kon-
nen die Speichelproduktion anre-
gen. Gelegentlich koénnen jedoch
Beschwerden wie Sodbrennen mit
starkem SaurerUckfluss in die Spei-
serohre durch Pfefferminze ver-
starkt werden.

Cassis-Bonbons oder -Pastillen auf
Glycerinbasis. Ebenso wie die Pfef-
ferminze wirkt Cassis desinfizierend
und hilft die Mundflora zu erhalten.
Vermeiden von scharfen Gewl(rzen
und sehr sauren Nahrungsmittel.
Ausreichend trinken (ca. 2 Liter
pro Tag).

Jedoch nicht standig trinken! Die
Schleimhaut der Mundhohle wird
(neben den Speicheldriisen) von
Schleimzellen  feucht gehalten.
Durch das standige Trinken wird
die schitzende Schleimschicht
weggespllt und die Austrocknung
der Schleimhaut wird verstarkt. Des-
halb lieber seltener trinken, dafdr
grossere Mengen. Bei aufkommen-
dem Durstgeflihl zwischendurch
besser auf Bonbons oder Spray
zurtckgreifen.

Lippen mit fettenden Lippenstiften
pflegen

Nase pflegen

Da Mundatmung die Austrock-
nung des Mundes noch weiter ver-
starkt, die Nase frei halten und
gut pflegen. Keine abschwellenden
Nasensprays benutzen, da diese
die Austrocknung der Nasen-
schleimhaut nur noch weiter ver-
starken. Besser sind Meer-
salzsprays und Nasenspllungen
mit Salzlésungen (einen Teeloffel
auf einen halben Liter destilliertes
Wasser). Weiterhin kann man mit
Nasensalbe trockene Krusten im
Naseninneren aufweichen und sanft
entfernen

Einige Medikamente koénnen die
Mundtrockenheit verstarken. Un-
bedingt den Beipackzettel aufmerk-
sam durchlesen

Allgemeines

Die Ergotherapie beschéaftigt sich
mit Betatigungen und Einschrankun-
gen, die das tagliche Leben betref-
fen. Dabei wird auf die persdnlichen
Anforderungen im Alltag Ricksicht
genommen.

In der Ergotherapie werden die Be-
reiche Selbstversorgung (z.B. Essen,
sich anziehen), Freizeit (z.B. Freunde
treffen, Handarbeiten) und Leis-
tungsfahigkeit (z.B. Fenster putzen)
je nach BedUrfnis unterstitzt. Als
Grundlage hierflr beschaftigt sich
die Ergotherapie mit dem Erhalt oder
dem Verbessern der Beweglichkeit
und der Kraft vor allem der Hande
und Arme.

Ein weiterer Aspekt der Ergothera-
pie bei Systemischer Sklerose ist die
Vorbeugung und Behandlung des
Raynaud-Syndroms (Mangeldurch-
blutung der Finger), sowie der
Schutz vor Verletzungen an den
Handen.

Behandlung
Der Ergotherapeut/die Ergothera-
peutin wird nach einem ausfihr-
lichen Gesprach eine Therapiepla-
nung anhand der BedUlrfnisse
festlegen. Haufig kommen in der Er-
gotherapie folgende Massnahmen
zum Tragen:
Bindegewebsmassage an
Handen, Armen und Gesicht
Anleitung fur Dehnungsibungen
Anleitung fur kraftaufbauende
Ubungen
Warmebehandlungen (z.B. durch
Paraffinbad)
Anleitung zu gelenkschonendem
Verhalten im Alltag
Anleitung und Hilfsmittelempfeh-
lungen zum Schutz vor Kélte und
Verletzungen
Im Folgenden einige Anregungen
und Tipps fir zu Hause, den Beruf
und die Freizeit




Warme Hande

Uber 90% der Menschen mit einer
Systemischen Sklerose leiden an ei-
nem Raynaud-Syndrom. Dieses aus-
sert sich vor allem bei direktem Kon-
takt mit kalten oder feuchten
Gegenstanden, kalten Aussentem-
peraturen und bei physischem, wie
auch psychischem Stress (auch posi-
tivem). Der Kdrper kann mit einem
Weisswerden eines oder mehrerer
Finger und Schmerzen der nicht aus-
reichend  durchbluteten  kleinen
Korperteilen reagieren.

Was der Patient selbst tun kann:
den Korper, insbesondere die
Hande, aber auch Fisse, Nase und
Ohren vor Kalte schiitzen (durch
warme Kleidung in Lagen, oder
auch Handwarmer oder Heizkis-
sen)
in den kihlen Monaten Hand-
schuhe tragen (evtl. elektrisch
beheizte Handschuhe oder Faust-
linge)

Kontakt mit Wasser und Reini-
gungsmitteln meiden (Gummi-
handschuhe)

nicht Rauchen

durch leichte aktive korperliche
Bewegung den Kreislauf und die
Durchblutung «ankurbeln»
Entspannungsmethoden (z.B.
Autogenes Training oder Progres-
sive Muskelrelaxation nach Jacob-
son) erlernen

Bewegung

Hautverhartungen kdnnen zu einer
Verschlechterung der Beweglichkeit
fihren. Manchmal sind auch Gelenk-
strukturen und die Muskulatur von
der Verhéartung betroffen.

Diese Einschrankungen haben Ein-
fluss in die Ausibung von Alltags-
aktivitaten und kénnen die Lebens-
qualitat der Betroffenen mindern.

Beispiele fiir regelméassige Ubungen

Was der Patient selbst tun kann:
leichte regelméssige Dehnung-
stbungen durchfihren
korperliche Aktivitaten an ihre
aktuelle Tagesform anpassen
Sport und aktive Hobbies so weit
wie moglich erhalten
korperliche Belastungs- und
Schmerzgrenze einhalten




Gesunde Haut

Einige Menschen mit Systemischer
Sklerose leiden unter Wunden oder
offenen Stellen an den Fingerkup-
pen oder Fingergelenken. Durch die
verminderte Durchblutung dauert
die Heilung langer.

Was der Patient selbst tun kann:
die Hande vor Kalte, Nasse und
Schnittverletzungen schiitzen
sorgfaltige Hautpflege mit fet-
tigen Cremes
die Hande immer wieder bewe-
gen, um die Durchblutung zu ver-
bessern
Paraffinbader: Durch die Warme
und rdckfettende Wirkung des
Paraffins erreicht man kurzfristig
eine erhohte Handbeweglichkeit,
Blutzirkulation und das Gewebe
wird elastischer. Dies kann bei
regelmassiger Anwendung neuen
Wunden vorbeugen

Es wurde beobachtet, dass Wunden
besonders dort entstehen kdnnen,
wo regelmassig Druck auf die
Korperoberflache ausgelbt  wird
(etwa im Bereich von engen Hosen,
am Zeigefinger beim Halten von Stif-
ten oder auf dem Nasenricken
durch das Tragen einer Brille). Das
Tragen genug weiter Kleider und die
Benutzung von Griffverdickungen
und breiteren Auflageflachen kann
dieses Problem mindern.

Genauere Informationen zur Haut-
und Wundpflege sind im Kapitel
«Wundpflege» beschrieben.

Midigkeit

Auch chronische Mudigkeit (Fachbe-
griff: «Fatigue»), Abgeschlagenheit
und das Geflhl, weniger Energie zu
haben kann ein Teil der Erkrankung
sein. In diesem Fall ist es wichtig,
den Alltag gut zu strukturieren und
zu Uberlegen, welche Alltagsaktivi-
téten besonders viel Energie verlan-
gen. Korperlich sehr anstrengende
Tatigkeiten evtl. an ein Familienmit-
glied oder eine Haushaltshilfe/Putz-
kraft Gbergeben. Dadurch steht flr
gern gemachte Tatigkeiten mehr
Energie zur Verfigung.

Was der Patient selbst tun kann:
korperliche Aktivitaten an aktuelle
Tagesform anpassen
anstrengende Tatigkeiten nach
Moglichkeit in Teilschritten Gber
den Tag verteilen
regelmassig kurze Ruhepausen
einlegen
«aktive» Pausen einlegen, indem
Aktivitaten, welche viel Energie
bendtigen mit solchen abgewech-
selt werden, die weniger Energie
bendtigen, oder auch andere
Korperbereiche betreffen




Belastung und Verantwortung
Die Systemische Sklerose ist eine
seltene Erkrankung. Zu Beginn der
Krankheit oder mit einer neuen Diag-
nose konnen viele Fragen und auch
eine gewisse psychische Belastung
auftreten.

Haufige Belastungsfaktoren bei chro-

nischen Erkrankungen kénnen sein:
Irrwege von den ersten Symp-
tomen bis zur endgultigen Diag-
nose
das Geflhl von «Endgdltigkeit» —
nie wieder gesund zu werden
geringes Wissen zu Beginn —
Ursachen, Verlauf und Therapie
der Krankheit
Beschwerden: Erschdpfung, M-
digkeit, Schmerzen, Kaltegeflhl
das Gefuhl «Pech» zu haben, eine
seltene Krankheit zu bekommen
Unverstandnis im sozialen Umfeld
Rickzug von Freunden
Hemmungen um Hilfe zu bitten,
Hilfe anzunehmen

Jeder Betroffene kann seinen eige-
nen Weg zur erfolgreichen Krank-
heitsbewaltigung gehen. Ndatzlich
beim Umgang mit einer chronischen
Erkrankung wie der Systemischen
Sklerose ist:

1. Akzeptieren zu koénnen, was sich
an der Krankheit nicht verandern
lasst.

2. Die Verantwortung flr die eigene
Gesundheit zu Gbernehmen.

Andere positive Einflussfaktoren

kdonnen sein:
soziale Unterstltzung suchen
(Partner, Familie, Freunde, Selbst-
hilfegruppen)
das Selbstbewusstsein fordern
(z.B. durch Aktivitaten, die nichts
mit der Krankheit zu tun haben)
das Bewusstsein, nicht allein zu
sein: 1'700 Krankheiten sind
seltener als die Systemische
Sklerose. In der Schweiz sind ca.
400'000 Menschen von einer
seltenen Krankheit betroffen
konstruktives, zielgerichtetes
Nachdenken statt «Gribeln»
(z.B. «Was brauche ich, damit es
mir besser geht?» — «Was kann
ich heute fir meine Gesundheit
tun?» — oder auch: «Wem will ich
heute mal eine Freude machen?»)
der Gesundheit Sorge tragen:
Medikamente nach Plan einneh-
men, Ausdauer und Kraft
regelmassig trainieren, Entspan-
nungstechniken erlernen, Stress
vermeiden
das «Steuer mit in der Hand» zu
haben, ist ein wichtiger Schutzfak-
tor vor Niedergeschlagenheit und
Ohnmachtsgeflthlen




Hautpflege

Bei der Systemischen Sklerose ver-
andert sich das Hautbild. Es kommt
zu einer starken Vermehrung des
Bindegewebes vor allem in der
Lederhaut, so dass sich die Haut
verdickt und verhartet, beginnend
bei den Fingern, Handen, Flssen
und im Gesicht.

Speziell die Haut Uber hervorstehen-
de Stellen z.B. am Ellenbogen, den
Fingergelenken, der Ohrmuscheln,
am Steissbein, haben eine dinnere
Fettschicht und sind durch die
zusatzliche Minderdurchblutung
schneller gefahrdet fur Hautverlet-
zungen. Bei Brillentragern kénnen
Druckstellen am Nasenrtcken und
hinter den Ohren entstehen.

Olhaltige Duschmittel (nach dem
Duschen nur abtupfen, nicht abrei-
ben) und die Rickfettung mit Lipolo-
tionen fordern die Elastizitdt und
schitzen die Haut vor Austrocknung
und Hautrissen (Fissuren).
Empfohlen werden Produkte mit
30-40% Fettanteil und 4-5% Urea-
Gehalt.

Die Hande sind den Umwelteinfllis-
sen besonders ausgesetzt. Auch
sehr kleine Verletzungen durch
alltagliche Verrichtungen sind nicht
selten. Deshalb sollte man beson-
dere Aufmerksamkeit der Hand-
pflege und dem Schutz vor Ver-
letzungen schenken. Mehrmaliges
eincremen am Tag mit einer
wohltuenden, leicht fettenden und
nachts mit einer stark fettenden
Handcreme schutzt die Haut und
dient somit als vorbeugende Mass-
nahme gegen offene Hautstellen.
Bei handwerklichen Tatigkeiten und
Arbeitsaufgaben wird das Tragen
von schitzenden Handschuhen
empfohlen.

Wundpflege

Als Komplikation der Erkrankung
kdnnen schmerzhafte Wunden an
den Fingern und Zehen bei Patienten
mit Systemischer Sklerose vorkom-
men. Seltener sind auch andere Stel-
len wie Ellbogen, Ohrmuscheln und
Unterschenkel betroffen. Die Ur-
sache daflr ist eine mangelnde
Durchblutung (Ischamie) der Finger-
arterien aufgrund einer krankhaften
Veranderung und Fehlfunktion der
Blutgefasse. Manchmal kbénnen
Wunden auch durch Kalkablagerun-
gen in der Haut entstehen, wenn die
Kalkablagerungen  nach  aussen
durch die Haut durchbrechen.

Beim Auftreten dieser Fingerge-
schwire ist es wichtig, sich mit dem
behandelnden Spezialisten maogli-
chst rasch in Verbindung zu setzen.
Umgehend sollte dies erfolgen,
wenn Zeichen einer Wundinfektion
bestehen. Warnzeichen hierfir sind
Rotung, Uberwadrmung, pulsierende
Schmerzen und Eiteraustritt. Der
Arzt leitet dann eine situationsge-
rechte Behandlung ein und setzt
sich mit dem Wundexpertenteam in
Kontakt. Im Falle einer bestehenden
Wunde wird eine feuchte Wundver-
sorgung bevorzugt. Patient/-Innen
und oder Angehdrige kénnen auf
Wunsch durch das Fachpersonal zur

selbstandigen Wundpflege ange-
leitet werden. Die Haufigkeit dieser
Verbandswechsel wird durch die
Wundsituation  bestimmt, meist
2-3mal wochentlich. Eine kontinuier-
liche Wundversorgung unter regel-
massiger Kontrolle durch eine Fach-
person ist dabei empfehlenswert.

Verschiedene Formen von Wunden

bei Systemischer Sklerose




Ernahrung und Wundheilung

Die Erndhrung spielt allgemein im
Betreuungskonzept von Patienten
mit chronischen Erkrankungen und
Hautdefekten eine wichtige Rolle.
Eine optimale Erndhrung kann mit-
helfen die Entstehung von Wunden
zu verringern bzw. eine raschere
Abheilung bestehender Wunden zu
unterstitzen. Die Ernahrung sollte
deshalb als wichtiger Bestandteil
der medizinischen Gesamttherapie
gesehen werden.

Durch die Magen-Darm-Beteiligung
bei Systemischer Sklerose kann es
zu einer gestorten Aufnahme von
Vitaminen und Mineralstoffen
kommen, die flr eine geregelte
Wundheilung notig sind.

Vitamin A ist wichtig beim Aufbau
der Haut und Schleimhaut. Milch
und Milchprodukte, vor allem Kase,
sowie Eier decken den grossten Be-
darf an Vitamin A.

Eine entzindungshemmende Eigen-
schaft von Vitamin E kann die Wun-
de bei Wundinfektionen wahrend
der Heilung positiv unterstitzen. Es
wird in naturlicher Form besonders
durch pflanzliche Ole wie Weizen-
keim-, Distel-, Rapsol zugeflhrt.

Vitamin C ist unter anderem ein
essentielles Vitamin fur die Kolla-
genbildung.

Das Spurenelement Eisen ist fur die
Kollagensynthese und in Form von
Hamoglobin fir den Sauerstofftrans-
port zu den regenerierenden Wund-
gebieten von Wichtigkeit. Eisen-
mangel kann den Wundheilungs-
prozess behindern. Den taglichen
Bedarf kann durch die Nahrung Uber
Fleisch und grine GemduUsesorten
gedeckt werden.

Zink stabilisiert die Zellmembranen.
Niedrige Zinkspiegel verzégern den
Wundverschluss. Zink kann be-
sonders Uber die natlrliche Zufuhr
von Fleisch, Nissen und Getreide-
produkte zugefihrt werden.

Eine ausreichende Eiweiss Ver-
sorgung ist die Grundbedingung
samtlicher Reparationsvorgange.

Zusammenfassend kann gesagt
werden, dass eine ausgewogene
Vollkost und das Ergdnzen von
Nahrstoffen, Vitamine und Spurenel-
emente neben der Verbesserung
des Allgemeinzustandes auch zu
einer Beglnstigung der Wundhei-
lung fahrt.




WeiterfUhrende Informationen

Schweizerische Vereinigung der
Sklerodermie-Betroffenen (SVS)
Tel. 077 406 09 58 (de)

Tel. 024 406 32 64 (fr)

Tel. 062 777 22 34 (it)
info@sclerodermie.ch
www.sclerodermie.ch

Umfassende Informationen von
Patient zu Patient. Weiterfihrende
Links zu Regionalgruppen

Lungenliga Schweiz
Stdbahnhofstrasse 14c
3000 Bern 14

Tel. 031 378 20 50
info@lung.ch
www.lungenliga.ch

Informationen u.a. zur pulmonalen
Hypertonie. Rauchstopp-Beratung.

Internationale Links
www.worldsclerodermafoundation.net
www.fesca-scleroderma.eu

Rheumaliga Schweiz
Josephstrasse 92
8005 Zdurich

Tel. 044 487 40 00
info@rheumaliga.ch
www.rheumaliga.ch

Informationen, Beratungsangebote
und  Hilfsmittel.  Weiterfihrende
Links zu den kantonalen Ligen

Schweizerische Gesellschaft fiir
Pulmonale Hypertonie (SGPH)
c/o IMK Institut fur Medizin

und Kommunikation

MdUnsterberg 1

4001 Basel

Tel. 061 271 35 51

Fax 061 271 33 38

ssph@imk.ch

www.sgph.ch

Vereinigung von Facharzten, die im
Austausch mit Patienten stehen.

Behandlungszentren und Mitglieder

der Schweizerischen Sklerodermie-

Interessensgruppe:

UniversitatsSpital Basel
Spitalstrasse 21
Petersgraben 4

4031 Basel

Tel. 061 265 25 25

Fax 061 265 26 50
Kontakt: Prof. U. Walker

Inselspital Bern

Universitatsklinik fir Rheumatologie,

Klinische Immunologie und
Allergologie

3010 Bern

Tel. 031 632 31 70/8015

Fax 031 632 97 45

Kontakt: Dr. S. Adler/Prof. P. Villiger

Hoépitaux Universitaires

de Genéve (HUG)

Service d'Immunologie Clinique
et Allergologie

Rue Gabrielle-Perret-Gentil 4
1211 Geneve

Tel. 022 372 33 11

Kontakt: Prof. C. Chizzolini

CHUV Lausanne

CHUYV - Centre hospitalier
universitaire vaudois

Service d'Immunologie et Allergie
Rue du Bugnon 2146

1011 Lausanne

Tel. 021 314 11 11/0802

Kontakt: Prof. F. Spertini

UniversitatsSpital Ziirich
Rheumaklinik

Gloriastrasse 25

8091 Zurich

Tel. 044 25529 77

Fax 044 255 89 79
Kontakt: PD Dr. O. Distler









