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GruBwort Einleitung

Eigentlich kann man nur sagen: Herzlichen Glickwunsch! Zum einen gebiihren die Glickwiinsche Herrn Der 1. Hamburger Sklerodermie-Patiententag fand am 26.06.2011 in der Asklepios Klinik Altona statt. Das

Dr. K. Ahmadi-Simab fiir die gelungene Veranstaltung. Und zum anderen muss man auch den Betroffenen Asklepios Rheumazentrum Hamburg durfte tiber 100 Teilnehmer begriifien. Der Tag hat sich dem neuesten

gratl.l.her'en, da'lss ?lCh Herr Dr. Ahmadl—S.dmab U{ld. die vielen ,hochkaratigen” Referenten so intensiv und Stand der Sklerodermie-Forschung gewidmet. Patienten und Angehorige sollten dabei alles Wichtige und Not-
ausfiihrlich mit dieser seltenen Krankheit beschaftigen. wendige zur interdisziplindren Akut- und Verlaufsuntersuchung sowie zu neuesten Therapieoptionen bei der
. Sklerodermie erfahren.

Es ist absolut nicht selbstverstandlich, dass Arzte fiir eine so kleine Gruppe mit einer seltenen Krankheit so
viel Zeit investieren, wo man doch mit den , Volkskrankheiten” wesentlich schneller viele Menschen errei- Kompetente und ausgewiesene Referentinnen und Referenten aus verschiedenen Fachgebieten der Medizin

chen und schneller Erfolge verbuchen kbnnte. Dafiir kann und muss ich als Vorsitzende unseres Vereins informierten die Patienten tiber den aktuellen Stand der Diagnostik und Therapie der Sklerodermie. Dabei

einen besonderen Dank an alle Referenten aussprechen. wurde insbesondere auf neue Diagnosekriterien, Haut-, Gefaf3- und Lungenbeteiligung, zahnéarztliche Prophy-
laxe und Therapie sowie die physikalische Behandlung eingegangen.

Besonders wertvoll finde ich aber, dass sich durch so eine Veranstaltung das Sklerodermie-Netzwerk der
Spezialisten verdichtet und stabilisiert. Nicht nur, dass man den einen oder anderen Referenten schon tiber Zudem hatten Interessierte die Moglichkeit zur Duchfithrung von Kapillarmikroskopie. Diese Methode spielt

15 Jahre kennt, man trifft auch Referenten, die bei Kongressen tiber unsere seltene Krankheit exzellente Vor- eine zunehmend wichtige Rolle in der Frithdiagnostik der Sklerodermie.

trédge halten und sich harten Diskussionen stellen. Und dies ist mehr als beruhigend fiir eine Vorsitzende, die
taglich mit den Sorgen der Betroffenen konfrontiert wird. Nur eine enge und gute interdisziplindre Zusammenarbeit der verschiedenen Fachdisziplinen in der Medizin
kann eine optimale Betreuung der Sklerodermie-Patienten erméglichen. Um dieses Ziel zu erreichen, wurde

Dass alle diese Referenten nicht ,unter sich” bleiben, sondern ihr Wissen in Patienten verstdndlicher Sprache im November 2009 das Asklepios Rheumazentrum Hamburg in der AK Altona, einem Haus der Maximalver-

zur Verfiigung stellen, ist mehr als lobenswert. Zumal es sicherlich nicht ganz einfach ist, auf der einen Seite sorgung, gegriindet. Unser Zentrum, das sich zunehmend auf die Versorgung von Patienten mit Kollageno-

die Wissenschaft und auf der anderen den Patientenalltag inhaltlich und sprachlich so zusammenzufiihren, sen, insbesondere Sklerodermie spazialisiert hat, konnte wihrend der Patiententagung die Patienten iiber das

dass wir keine Angst bekommen, uns nicht als Forschungsopfer oder Waisen fiihlen und realistische Hoff- eigene umfassende Diagnostik- und Therapiekonzept informieren.

nungen auf einen , leichteren” Sklerodermiealltag hegen konnen.

Wir freuen uns sehr, dass unser Angebot von zahlreichen Patienten und ihren Angehérigen in Anspruch ge-

Sicherlich diirfen wir gespannt sein, wie sich das Netzwerk im ,Norden” weiter ausbauen wird und sich nommen wurde und bedanken uns bei allen Teilnehmern, insbesondere bei der Sklerodermie Selbsthilfe e. V.

dadurch die Betreuung der Sklerodermiepatienten von Bremen tiber Niedersachsen bis Schleswig-Holstein, und allen Referenten.
Hamburg und Mecklenburg-Vorpommern weiter verbessern wird. Wobei bei einem guten Netzwerk auch

die Betroffenen gefordert sind und die Spezialisten mit ihrer Betroffenenkompetenz und ihrem Wissen unter- Mit freundlichen GriiRen
stiitzen.

Dr. K. Ahmadi-Simab
Mit einem herzlichen Dank an die Veranstalter, die Referenten und allen Engagierten Chefarzt

Emma Margarete Reil
Vorstandsvorsitzende
Sklerodermie Selbsthilfe e. V.
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Die Sklerodermie oder systemische Sklerose —
Ubersicht

Anlasslich des 1. Hamburger Sklerodermie Patiententags am 25.06.2011
Dr. K. Ahmadi-Simab, Asklepios Rheumazentrum Hamburg, Asklepios Klinik Altona,
Klinik fiir Rheumatologie, klinische Immunologie und Nephrologie

1. Definition

Derzeit leiden etwa 10.000 Deutsche an einer systemischen Sklerose (Sklerodermie), weltweit sind es schdtzungs-
weise 200.000 Patienten. Man rechnet mit 1 bis 2 Neuerkrankungen pro 100.000 Menschen pro Jahr. Frauen sind
etwa vier Mal haufiger betroffen als Médnner. Die Erkrankung tritt meist im Alter von 30 bis 50 Jahren auf, Verlauf
und Schwere konnen von Patient zu Patient sehr unterschiedlich sein.

Der Begriff Sklerodermie leitet sich vom Griechischen ab und bedeutet iibersetzt ,harte Haut”: skleros (= hart),
derma (= Haut). Die Sklerodermie ist von verschiedenen Verlaufsvarianten gekennzeichnet. Aber alle haben sie
eines gemeinsam: Es kommt zu einer Verhdrtung des Bindegewebes.

Anstelle des altbekannten Begriffs der Sklerodermie (Verhédrtung der Haut) sollte heute der Begriff systemische
Sklerose verwendet werden, da damit die systemische (den ganzen Kérper betreffende) Sklerose mit Beteiligung
innerer Organe zum Ausdruck kommt.

Bei der systemischen Sklerose kommt es zu einer starken Vermehrung des Bindegewebes, sodass sich die Haut
oder Schleimhaut verdickt und verhértet. Die Bindegewebsverhédrtung kann entweder nur die Haut allein oder
aber die Haut und innere Organe wie Lunge, Verdauungstrakt und Niere betreffen.

2. Einteilung

Es gibt zwei Grundvarianten der Sklerodermie: die zirkumskripte Sklerodermie und die systemische Sklerose.

A) Die zirkumskripte Sklerodermie

Die lokalisierte zirkumskripte (= umschriebene) Sklerodermie (CS), auch Morphea genannt, besteht in begrenzten
Arealen. Sie beginnt mit kleinen roten Flecken an Gliedmaflen und Rumpf, die sich langsam vergrofiern und ver-
hérten. Die Verhdrtung beschréankt sich nur auf das Bindegewebe der Haut. Sie ist nicht lebensbedrohlich. Meist
verliert diese Krankheit tiber die Jahre an Aktivitat und , brennt aus”. Die CS breitet sich oft an Stellen aus, an
denen viel Druck auf die Haut ausgetibt wird. z. B. im Bereich von BH-Trdgern oder im Leistenbereich, wenn hier
enge Hosen permanent beim Sitzen driicken.

B) Systemische Sklerose
Formen der systemischen Sklerose nach der Hauptsymptomatik

B.1. Die limitierte (oder lokalisierte) systemische Sklerose (LSSc)

Sind nur die Hande oder Fiifse unterhalb der Ellenbogen- oder Kniegelenke betroffen, spricht man von einer
limitierten Form der systemischen Sklerose. Die Verdickung der Haut bezieht sich auf die so genannten Akren.
Hauptséchlich sind Finger, Zehen, Nase, Kinn und Ohrmuscheln betroffen. Eine Organbeteiligung ist bei dieser
Form seltener oder tritt spater auf.

Systemische Sklerose (Sklerodermie)

Eine Unterform der limitierten Sklerodermie ist das CREST-Syndrom. Der Begriff leitet sich aus den Anfangs-
buchstaben der Symptombezeichnungen ab. Denn bei CREST kommt es zu einer Hautverkalkung (Calcinosis
Cutis = verkalkte Haut), zu einem Raynaud-Syndrom (siehe weiter unten) und zu einer Minderfunktion oder
gestorten Beweglichkeit der Speisershre (Osophagusmotilititsstérung (Esophagus = Speisershre)). Auerdem sind
die Finger verhirtet, diinn und blass (Sklerodaktylie) und die oberfléchigen Hautgefidfse bleiben krankhaft erwei-
tert (Teleangiektasien).

B.2. Die diffuse systemische Sklerose

Breiten sich die Sklerosen {iber den ganzen Korper aus, wird von einer diffusen systemischen Sklerodermie
gesprochen. Sie schreitet schnell voran und fiihrt relativ schnell zu einer schweren Fibrosierung der Haut mit
Beteiligung innerer Organe.

B.3. Sine Sklerodermie
Wenn nur innere Organe betroffen sind und die dufleren typischen Merkmale fehlen, spricht man von einer ,Sine
(ohne) Sklerodermie”.

Sharp-Syndrom, Mischkollagenose (MCTD)

Beim Sharp-Syndrom (auch ,Overlap”-Syndrom genannt) {iberlappen sich verschiedene Bindegewebserkran-
kungen (Kollagenosen): In der Regel ist eine Symptom-Kombination von verschiedenen Diagnosen (systemischer
Lupus erythematodes, Polymyositis, Rheumatoide Arthritis, Sklerodermie) zu finden.

3. Ursachen der Sklerodermie

Die genauen Ursachen der Sklerodermie sind nach wie vor unbekannt. Als Ausloser der Sklerodermie wird eine
Fehlreaktion des Immunsystems (Autoimmunerkrankung) vermutet: Kérpereigene Zellen (hier des Bindegewe-
bes) werden als fremd oder fehlerhaft erkannt. Die Folge ist eine Entz{indungsreaktion, bei der sich die Bindege-
webszellen (Fibroblasten) iiberméfiig vermehren, sodass es zu einer Fibrose (Bindegewebszellenanhdufung) mit
einer hohen Produktion an Kollagen kommt. Die Kollagenanhdufung fiihrt zur Sklerose (Verhirtung) der Haut,

innerer Organe und zur Verengung von Blutgefafsen.

Fest steht, dass bei der Entwicklung einer Sklerodermie folgende Gegebenheiten wichtig sind:
m Krankhafte Vermehrung des Bindegewebes (Fibrose)

® Schidigung der Blutgefafse (Vaskulopathie)

= Autoimmunerkrankung

® Genetische Veranlagung

Dabei spielt die Vermehrung von Endothelin eine wichtige Rolle. Endothelin ist ein Stoff mit starker gefédfiveren-
gender Wirkung, der in der Innenauskleidung von Blutgefdfien (Endothel) gebildet wird. Endothelin spielt eine
wichtige Rolle bei der Entstehung von Gefafsschdden: Es verursacht Gefafsverengungen und tragt auflerdem zur
Entstehung von Fibrosen und Entziindungen bei. Aus verschiedenen wissenschaftlichen Untersuchungen ist be-
kannt, dass bei SSc-Patienten die Endothelin-Konzentrationen im Blut erhoht sind.
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4. Die Diagnosestellung

Die Friihdiagnose von entziindlich-rheumatischen Erkrankungen ist ein zentrales Ziel der Rheumatologie. Durch
einen frithestmdglichen Therapiebeginn sind erheblich bessere Behandlungseffekte zu erzielen. Den Patienten
koénnen nicht nur Schmerzen und Funktionseinschrankungen erspart, sondern auch die Arbeitsfahigkeit erhal-
ten und Arbeitsunfdhigkeitszeiten verkiirzt werden. Auch bei der systemischen Sklerose ist die friihe Diagnose
Voraussetzung, um den Krankheitsverlauf der Sklerodermie durch geeignete Therapie friihzeitig zu stoppen oder
zu kontrollieren. Immer noch wird die systemische Sklerose zu spit erkannt und werden notwendige Therapien
verzogert eingeleitet. Bislang existierten weltweit keine Kriterien fiir die Frithdiagnose der systemischen Sklero-
dermie. Diese Kriterien zu vereinbaren, war das Ziel der EUSTAR-Initiative VEDOSS (Very Early Diagnosis Of
Systemic Sclerosis). An der Abstimmung beteiligten sich 110 Sklerodermie-Experten aus 85 Landern.

Hier die abgestimmten Kriterien:

Klinische Veranderungen
® Raynaud-Phénomen
® Schwellungen der Finger

Der Nachweis von Autoantikdpern im Blut

B Antinukledre Antikorper (ANA)

B Antizentromer Antikdper (ACA)

® Anti Topisomerase 1 Antikorper (Scl70 Antikorper)

Kapillarmikroskopische Verdnderungen am Nagelfalz
® Megakapillaren
® Mikroblutungen

Diese Kriterien erlauben nun den Arzten, die Diagnose der systemischen Sklerose friih zu stellen, bevor struktur-
elle Veranderungen an der Haut und an den Organen, insbesondere an der Lunge zu finden sind. Wenn die

0. g. Kriterien erfiillt sind, muss unmitelbar ein Organscreening erfolgen, damit frithzeitig die Beteiligung der
inneren Organe disgnostiziert werden kann.

Insbesondere im Anfangsstadium ist die Diagnose nicht immer einfach, und nicht selten haben die Patienten eine
wahre Odyssee hinter sich, bis die Erkrankung erkannt wird.

VEDOSS
Very Early Diagnosis Of SSc

Warnzeichen fiir friihe SSc

* Raynaud Ph&nomen

+ Geschwollene Finger
(puffy fingers)

* Positive Antinuklare
Antik&rper (ANA+)

hananc ) o o ewn P Diig 3011, TOATE-0H

Systemische Sklerose (Sklerodermie)

Diagnose und Therapie sollten deshalb von einem Facharzt fiir Rheumatologie durchgefiihrt werden, denn es han-
delt sich nicht um ein klares Krankheitsbild, zumal verschiedene Organe auf unterschiedliche Weise betroffen sein
konnen und es wenig typische Erkennungsmerkmale gibt. AuSerdem ist die Sklerodermie eine seltene Krankheit,
an die, selbst wenn es Hinweise gibt, nicht sofort gedacht wird. Dabei ist eine moglichst frithzeitige Erkennung
wichtig, damit eine angemessene Therapie eingesetzt werden und ein Ubergang auf andere Organe vermieden
oder zumindest verlangsamt werden kann.

Die frithen Anzeichen der Erkrankung sind Verdnderungen in der Farbe der Finger und Zehen, verbunden mit
Verdnderungen der Hauttemperatur von warm zu kalt (Raynaud-Syndrom). Zusétzlich kommt es zu Schmerzen
und Geschwiiren an den Spitzen der Finger. Die Haut der Finger- und Zehenspitzen wird oft rasch hart und glénzt
im Licht. Die Verhdrtung der Haut breitet sich immer weiter aus. Geschwollene Finger und Gelenkschmerzen kén-
nen friih in der Erkrankung auftreten und die inneren Organe in Mitleidenschaft gezogen werden.

Die Langzeitprognose hangt von der Art und dem Ausmaf3 des Befalls der inneren Organe ab. Es ist wichtig, dass
alle inneren Organe auf Sklerodermie untersucht werden, sowohl durch Laboruntersuchungen als auch durch
Funktionstests.

Die Diagnose der systemischen Sklerose wird anhand der klinischen Symptome, der Untersuchung der Haut und
Blutuntersuchungen, vor allem tiber Antikorper-Nachweise gestellt. Hilfreich ist auch die Untersuchung der Blut-
gefédfle im Nagelbett mittels Lichtmikroskop (Kapillarmikroskopie).

Kapillarmikroskopie: Untersuchung des Nagelbetts

Die Beurteilung der Durchblutung der kleinsten Geféfe, also der Mikrozirkulation, gelingt nicht mit den tiblicher-
weise in der Angiologie verwendeten Untersuchungsgeriten (Ultraschall-Doppler, Duplexsonographie, Oszillo-
graphie). Daher haben andere Verfahren zur Beurteilung der Mikrozirkulation in den letzten Jahren ihren Platz in
der Diagnostik gefunden.

Bei der Kapillarmikroskopie wird durch eine lichtmikroskopische Einrichtung der Aufbau und der Blutdurchfluss
der Kapillaren und in der Haut betrachtet und beurteilt. Dazu eignet sich besonders die Nagelfalz bzw. das Na-
gelhdutchen der Finger, aber auch der Fiifle, denn hier sind die kleinsten Blutgeféfie (Kapillare) in ihrer gesamten
Struktur erkennbar. So kénnen organische Kapillarschadigungen oder -erkrankungen erkannt werden. Uber den
Aufbau und die rdumliche Verteilung dieser kleinsten Gefafse sowie aus dem erkennbaren Blutfluss lassen sich
Aussagen tiber Storungen der Mikrozirkulation (Mikroangiopathie) treffen. Auch der Schweregrad einer Haut-
durchblutungsstorung ist mit dieser Methode erfassbar und macht es méglich, das Risiko und die Prognose von
Hautschddigungen abzuschétzen.

VEDOSS
Very Early Diagnosis Of SSc

VEDOSS 1. Ebene;
Verdacht auf sehr frilhe S5¢ Verdacht

Kapillarmikroskopie
. Serologie (Scl 70, Centromer)
2. Ebe
Ist einer von beiden positiv: Diagnose
Diagnose sehr frihe 55c

. Desophagusmanometrie
. HRCT der Lunge
. Lungenfunktionstests

Organ-
diagnostik
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Die ACR-Klassifikation 5. Organ- und GefaBheteiligung im Uberblick

Welche inneren Organe sind bhetroffen?
American College of Rheumatology (ACR) i Uber die Halfte der an systemischer Sklerose Erkrankten entwickelt eine Beteiligung der inneren Organe. Der Ver-
Klassifikation der SSc @ ASKLEPIOS lauf der Erkrankung héngt eng mit dem Verlauf und dem Ausma8 der Organbeteiligung zusammen. Deswegen ist
eine regelméflige Kontrolle der Organsysteme wichtig.
+ Hauptkriterium

+ Sklerodermie proximal der Fingergrundgelenke
Gelenke und Muskulatur
Schon durch die Hautverhdrtung um die Gelenke herum ist die Beweglichkeit eingeschrankt. Zusatzlich kommt es
zu Entziindungen der Muskulatur (Myositis) und der Gelenke (Arthritis). Die Gelenkschmerzen sind recht haufig
* Gribchenformige Narben oder Substanzverlust der Fingerweichteile und dhneln den Beschwerden einer rheumatischen Krankheit: Insbesondere in Ruhe, aber auch in Bewegung tun

(digitale Ulzerationen) die Gelenke weh und sind am Morgen steif.

« Bilaterale basale Lungenfibrose

* Nebenkriterien
+ Sklerodaktylie (Verhdrtung der Fingerhaut, Madonnenfinger)

Verdauungstrakt (Mund, Speiserdhre, Magen- und Darmtrakt)

+ Beurteilung: Ungefahr die Hilfte der Patienten mit systemischer Sklerose hat auch Symptome am Verdauungstrakt, das heifst es
- Eine SSc liegt vor, wenn entweder das Hauptkriterium oder mindestens konnen verringerter Tranen- Speichelfluss, Schluckbeschwerden, Verdauungsstérungen oder reduzierte Néhrstoff-
2 der Neb-ankriteﬁ;an arfillt sind aufnahme im Darm auftreten:

® Wenn die Speichel-Trénendriisen von der Sklerodermie betroffen sind, kann es zur Trockenheit im Mund,
im Verdauungstrakt und auch in den Augen kommen. Teilweise fallt es dann z. B. schwer oder ist gar nicht
mehr moglich, trockene Speisen wie Brot zu schlucken. In Verbindung mit einem verhérteten Zungenbandchen

ACR = American College of Rheumatology wird das Schlucken zuséatzlich erschwert.

® Oft ist auch die Speiseréhre nicht vor einer Verhdrtung verschont. Die Speisershre kann dann die Nahrung nicht
mehr richtig transportieren (Osophagusmotilititsstorung). Aulerdem kann der Magenpfortner (Mageneingang)
von der Sklerodermie betroffen sein und nicht mehr richtig schlieflen, sodass Magenséure in die Speiserchre
zuriicklauft und Sodbrennen entsteht. Die Folge sind Schluckbeschwerden und eine Speisershrenentziindung

Limitationen der ACR Kriterien bei der friihen durch den Riicklauf des Magensaftes. o

Diagnose der SSc @ ASKLEPIOS ® Auch der Darm kann beteiligt sein und es kommt zu Durchfall oder Verstopfung und die Nahrstoffaufnahme

iiber den Darm kann beeintrachtigt sein.
Aufgrund der Stérungen im Magendarmbereich verliert der Patient an Kérpergewicht und -masse.

* Nur zur Klassifikation von SSc entwickelt, nicht zur Diagnose

Lunge
* Beriicksichtigt Fortschritte der letzten 30 Jahre nicht Neben der Magen- und Darmbeeintrachtigung ist die Lunge am zweithdufigsten von der Krankheit betroffen. Die
zwei wichtigsten Formen der Lungenbeteiligung sind die Lungenfibrose (auch fibrosierende Alveolitis genannt)

, . . und die Erkrankung der Lungengeféfse, welche zu Lungenhochdruck (pulmonal arterielle Hypertonie) fiihrt.
* Die "Canadian Scleroderma Research Group”, zeigte, dass 66% der

Patienten mit limitierter SSc die ACR-Kriterien nicht erfillen ® Die Lungenfibrose tritt bei ca. 40 Prozent der Patienten mit systemischer Sklerose auf. Bei der Lungenfibrose

kommt es zu einer vermehrten Bindegewebe-Ablagerung in den sonst sehr feinen Wanden der Lungenbléschen,

« Erkennung der friihen Form der SSc nicht méglich ebenso lagert sich Bindegewebe um diese und um die kleinen Luftwege herum ab und fiihrt so zu Kurzatmig-
keit und Atemnot.

® Lungenhochdruck (s. u.)

* Aktualisierung ist erforderlich!!

Uberpriifung der Lungenbeteiligung

In den letzten zehn Jahren sind die meisten krankheitsbezogenen Todesursachen auf eine Lungenbeteiligung
zuriickzufithren gewesen. Je langer ein Patient von Sklerodermie betroffen ist, desto grofier wird das Risiko, dass
seine Lunge von der Krankheit beeinflusst wird. Atemnot, eine verminderte Belastbarkeit und Husten treten auf.
Allerdings treten diese Beschwerden oft erst recht spét auf, wenn die LungengefafSe schon geschadigt sind.




1. Hamburger Sklerodermie-Patiententag 2011 Systemische Sklerose (Sklerodermie)

Eine Lungenbeteiligung kommt bei mehr als 70 Prozent der Patienten mit systemischer Sklerose vor, wobei die Symptome konnen sein:

Art und das Ausmaf3 des Lungenbefalls unterschiedlich sind. Bei Diagnosestellung einer Sklerodermie sollte der ® Dyspnoe

Patient deswegen auf eine Lungenbeteiligung untersucht werden. Es ist wichtig, die Therapie in einem méglichst m Miidigkeit

frithen Stadium des Lungenbefalls zu beginnen. ® Rasche Erschopfbarkeit (je nach Krankheitsstadium unter Belastung oder bereits in Ruhe)
® Angina-pectoris-dhnliche Beschwerden bei Belastung

Deswegen sollten auch Sklerodermiepatienten, die keine Beschwerden in der Lunge haben, diese regelméfig ® Sinustachykardie, evtl. Rhythmusstérungen

untersuchen lassen. Ihnen wird empfohlen, bereits nach 6 Monaten eine klinische (Symptome, kdrperliche Unter- ® Schwindel (besonders bei Lagewechsel und starker korperlicher Belastung)

suchung) und lungenfunktionelle Kontrolle zu machen.

Gibt es auch dann keine Hinweise auf Lungenbeteiligung, wird empfohlen, weiterhin jéhrlich die Lunge untersu- Fiir den Arzt ist es relativ schwierig, aus diesen haufig diskreten und unspezifischen Beschwerden auf die Diag-

chen zu lassen. nose PAH zu schlieflen bzw. sie iiberhaupt differenzialdiagnostisch zu beriicksichtigen. So vergehen im Mittel drei
Jahre nach dem ersten Auftreten der Symptome, bis die richtige Diagnose gestellt wird und mit einer effektiven

Weitere Untersuchungen sind in vielen Féllen: Rontgen-Thorax; Lungenfunktionsuntersuchung mittels Spiromet- Therapie begonnen werden kann.

rie; Belastungstests z. B. mit Spiroergometrie; mit einem Laufbandbelastungstest oder 6-Minuten-Gehtest; Compu-

tertomographie; Lungenspiegelung (Bronchoskopie). Im weiteren Verlauf der Erkrankung kénnen folgende Symptome hinzukommen:

® Weiter abnehmende Belastbarkeit

® Synkopen wahrend oder nach korperlicher Belastung

® Palpitationen, Tachykardie

m Starke Brustschmerzen, dhnlich wie bei einem Herzinfarkt

®m Typische Zeichen der Rechtsherzinsuffizienz: z.B. Odeme, gestaute Halsvenen
® Blaufarbung der Lippen

Niere ® Reizhusten, evtl. mit Blutbeimengung

Bei etwa 45 Prozent der Patienten mit systemischer Sklerose ist die Niere mit betroffen und kann z. B. ihre Filter- ® Niedriger Blutdruck im Korperkreislauf

funktion nicht mehr vollstandig ausiiben (Niereninsuffizienz). Nur noch bei wenigen Patienten kommt es heute zu
einer renalen Krise, also zu einer akuten Verschlechterung, die mit einem steilen Anstieg des Bluthochdrucks und
Folgeschdden in anderen Organen (z. B. dem Herzen) verbunden sind.

Herz

Bei 30 bis 50 Prozent der Sklerodermiepatienten ist auch das Herz in Mitleidenschaft gezogen: Entweder ist die
Muskulatur teilweise durch die Sklerosierung geschwicht oder der Herzbeutel ist verhértet und somit die Pump-
leistung des Herzens vermindert, auch die Herzklappen kdnnen betroffen sein. Eine Myokarditis (Herzmuskelent-
ziindung) ist eher selten. Selten ist auch die Herzreizleitungsstérung mit Herzrhythmusstérungen.

Digitale Ulzerationen

Digitale Ulzerationen sind schwer heilende, schmerzhafte Geschwiire an den Fingern und/oder Zehen, die als
Komplikation bei Patienten mit systemischer Sklerose (SSc) auftreten kénnen.

Digitale Ulzerationen sind eine hdufige Komplikation bei SSc, unter der ca. 30 % bis 60 % der Patienten mindes-
tens ein Mal im Krankheitsverlauf leiden. Dabei gilt: Je jiinger ein Patient ist und je friiher ein Raynaud-Syndrom
aufgetreten ist, desto frither entsteht das erste digitale Ulkus.

Die Ursache fiir die Entwicklung von digitalen Ulzerationen ist eine mangelnde Durchblutung (Ischdmie) der
Fingerarterien aufgrund einer krankhaften Verdnderung und Fehlfunktion der Blutgefdfie (Vaskulopathie).

Diagnostik Neue Kriterien zur Diagnose der frihen SSc

Die folgenden Faktoren spielen urséchlich dabei eine wichtige Rolle:

® Entziindung der GefaSwand

® Verengung kleiner Arterien durch eine erhéhte Bildung von Endothelin
® Gefaflkrampf durch das Raynaud-Syndrom .
® Blutgerinnsel (Thrombosen) in den Fingerarterien Therapie

Kapillarmikroskopie

Neue Therapieoptionen fur die
Gefallkomplikationen

Als Folge entziindet sich das umliegende Gewebe und aktiviert das Immunsystem, bis so genannte Fresszellen

die sterbenden Gewebezellen abbauen (Nekrose). Auch die Knochen kénnen durch die Entziindung betroffen sein o
und werden porés, u.a., weil das Kalzium aus den Knochen ins Gewebe zu den Entziindungsherden wandert. Lungenhochdruck Digitale Ulzera
Dort sammelt es sich in Kalkablagerungen. die deswegen gehduft an den Entziindungsstellen zu sehen sind.

Lungenhochdruck (Pulmonal Arterielle Hypertonie, PAH)

Die pulmonal arterielle Hypertonie (PAH) ist eine seltene Erkrankung, die durch schwere Verlaufsformen die Pa-

tienten in ihrer Lebensqualitdt und Lebenserwartung erheblich beeintrdchtigt. Die pulmonale Hypertonie ist eine

krankhafte Druckerh6hung in den Lungengefédfien.

Symptomatik: In der Friihphase der Erkrankung sind zunehmende Dyspnoe, rasche Erschépfbarkeit und vermin-

derte Leistungsfdhigkeit meist die ersten Anzeichen fiir das Vorliegen einer PAH. . o
Dyspnoe = Luftnot; HR-CT = Hochauflosende CT; Palpitationen = Herzstolpern;

Tachykardie = beschleunigter Puls, Herzrasen; SSc = systemische Sklerose
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6. Therapieoptionen

Die Sklerodermie kann man nicht heilen, aber den Verlauf wesentlich beeinflussen, die lebensbedrohlichen Kom-
plikationen behandeln und die Lebensqualitét verbessern.

Das Erkrankungsbild ist bei jedem Patienten anders und tritt meist nur mit einzelnen Symptomen auf, die sich re-
lativ leicht ,,in den Griff” kriegen lassen. In der Regel wird nur wenig von dem, was Sie von der Krankheit gelesen
haben, auf Sie zutreffen.

Auch wenn Sie nicht mehr alle Dinge im Leben tun kénnen, wie Sie es bisher gemacht haben, oder unter Umstan-
den Thre Arbeit nicht mehr ausiiben konnen: Aus Berichten vieler Betroffener wissen wir durch die Selbsthilfe-
gruppen, dass Sie mit der Sklerodermie sehr gut lebensbejahend leben kénnen.

Eine gute Moglichkeit, sich mit anderen Betroffenen auszutauschen, sind die Selbsthilfegruppen. Nicht nur, dass
Sie hier von Ihren Erfahrungen berichten und andere fragen und Sie wertvolle Informationen erhalten kénnen. Vor
allem sind Sie unter anderen Menschen, die auch die seltene Krankheit Sklerodermie haben. Dort sind Sie nicht
mehr ein besonderer Fall, der seine schwer verstindliche Krankheit AufSenstehenden erkldren muss, sondern Sie
sind genauso ,normal” wie die anderen Betroffenen.

Die Therapie der SS richtet sich in erster Linie nach den Symptomen
Hautsklerose: Hautpflege, kein Nikotin, Paraffinol-Bader, leichte Bindegewebsmassagen

Raynaud-Syndrom: Die Blutgefafie erweiternde Substanzen z.B. Calciumantagonisten, Prostanoide usw.

Digitale Ulzerationen =~ Wundbehandlung, Férderung der Abheilung, Iloprost-Infusionen,
Reduktion der Anzahl neuer Digitaler Ulzerationen mit Bosentan

Lungenbeteiligung: eventuell Cyclaphosphamid, weitere Inmunsuppressiva
Lungenhochdruck (PAH): z. B. Iloprost oder Phosphodiesterase-Hemmer oder
Endothelin-Rezeptor-Antagonisten + unterstiitzende Mafsnahmen

Herzbeteiligung: Immunsuppressiva

Muskel- und

Gelenkbeteiligung;: Immunsuppressiva

Magen-Darm -

Beteiligung;: Protonenpumpenhemmer, Prokinetika
Nierenbeteiligung;: Spezielle Bluthochdruckmedikamente

Systemische Sklerose (Sklerodermie)

Therapie digitaler Ulzerationen

Digitale Ulzerationen werden in erster Linie mit Prostazyklinen wie Iloprost-Infusionen in bestimmten Abstdnden
behandelt. Zur Verminderung der Anzahl neuer digitaler Ulzerationen (offene Wunden an Finger- und Zehenspit-
zen), die sehr schmerzhaft sind und im Extremfall bis zum Verlust der betroffenen Gliedmafien fithren konnen, ist
seit 2008 in Deutschland ein erstes Medikament zugelassen worden. Bosentan, ein so genannter dualer Endothe-
lin-Rezeptor-Antagonist, der bereits seit 2002 zur Behandlung von Lungenhochdruck PAH Schweregrad II und III
eingesetzt wird, kann seitdem auch zur Reduktion neuer digitaler Ulzerationen und zur Rezidivprophylaxe bei
Sklerodermiepatienten, die an digitalen Ulzerationen leiden, verwendet werden.

Der Wirkstoff Bosentan hemmt den natiirlich vorkommenden Botenstoff Endothelin (ET). Diese Substanz bewirkt
eine Verengung der Blutgeféfle, eine chronische Entziindungsreaktion und auf Dauer einen Umbau in den Gefa-
Ben. Das bewirkt Endothelin, indem es zunéchst an zwei bestimmte Bindungsstellen an den Zellen (so genannte
ETA- und ETB-Rezeptoren) andockt. Im gesunden Organismus gibt es ein Zusammenspiel zwischen gefifserwei-
ternden und gefafiverengenden Stoffen, sodass der Korper je nach Bedarf die Blutzufuhr in den Gefédfien verrin-
gern oder erhdhen kann. Im Krankheitsfall kann dieses Gleichgewicht jedoch gestort sein. Es gibt verschiedene
Strategien, um dieses Gleichgewicht wiederherzustellen. Eine ist, zu verhindern, dass Endothelin an die Rezep-
toren andockt und seine Wirkung entfalten kann. Das passiert z. B. durch Bosentan, den so genannten dualen
Endothelin-Rezeptor-Antagonisten. Anstatt des Endothelins bindet dann Bosentan an die Rezeptoren. Anders als
beim Andocken von Endothelin kommt es beim Andocken von Bosentan jedoch zu keiner Reaktion. Da die Rezep-
toren nun besetzt sind, ist die Wirkung von Endothelin blockiert.

Therapiekonzept fiir die DU D\ ASKLEPIOS

* Multidisziplinére
Betreuung

* Dokumentation
(Fotos)

Betreuung

|+ Agagressive Therapie
vom Raynaud
+ So frih wie mdglich
Therapiebeginn

Med. * Lokaltherapie

+ Systemische

[ Therapie
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7. Was Sie selbst tun kdnnen. Wie geht es weiter?

Allgemeine und praventive Mafnahmen bei

. £ ASKLEPIOS
Patienten mit Raynaud-Phanomen Die Ursachen der systemischen Sklerose sind unbekannt. Daher gibt es keine erprobten, prophylaktisch wirken-
Aufkls e Verhal Enahm den Mafsnahmen. Die Symptome der einmal entstandenen systemischen Sklerose lassen sich jedoch durch einige
rung des . altensmaBnahmen: ; .
Patienten * Meiden von Kiltereizen und Traumen Mafinahmen m11derr.1. . . .
» Nikotinkarenz ® Bewegungstherapie bei Versteifung der Finger

m Leichte regelmifiige Bewegungsiibungen lindern die Beschwerden.
Handschuhe (ev. beheizbar) m Sorgfiltige Hautpflege mit fettigen Cremes
. Beheizbare Sohlen ® Gegen die Beschwerden seitens des Raynaud-Syndroms: Schutz vor Kélte durch warme Handschuhe und
Schuhe, gute Hautpflege. Wahrend eines Raynaud-Anfalls: Die Hande und Zehen warmen. Aktive korperliche
Betdtigung lindert Kéltegefiihl und Schmerz. Taschenéfen und Warmepackungen kénnen helfen.

:?xwﬂ;?ﬁﬂbﬂlﬂ (in der Mikrowelle erwérmbar) u Pfeffer.r.ninzhalt%ge Bonbons oder Kau‘gummis und hiiuf%ge klein.e Mahlzeiten sowie eine hohere Lagerung des
Oberkérpers beim Schlafen bessern die Mundtrockenheit und die Schluckbeschwerden.

® Bei der ,,Hautform” wurde beobachtet, dass die Verhdrtungen besonders dort entstehen, wo Druck auf die
e %ﬂal:;ui: :;la Firas (zum Kneben) Koérperoberflache ausgeiibt wird, etwa im Bereich von engen Hosen oder beim BH. Das Tragen ausreichend
i Famfﬁpnmli e (2 weiter Kleidung kann das Voranschreiten der zirkumskripten Sklerodermie an diesen Stellen aufhalten.

Textiler Schutz

Prophylaktische
wirmende MaBnahmen

* In der Physiotherapie-Praxis :
- manuelle Lymphdrainage
- Paraffinbéder

Zusammengefasst:

m Kilte meiden (Handschuhe, ,,Handschuhofen!)

® Rauchen: NEIN!

® Haut- und Schleimhautpflege

m Gefafserweiternde Salben/Gele fiir Hinde und FiifSe
m Physiotherapie, Krankengymnastik, Massagen

B Atemtherapie

Prostazyklinderivate DU-Therapie

lloprost (llomedin®):
Wie geht es dann weiter? £ ASKLEPIOS

+ Als Infusion unter Kreislaufiiberwachung, stationar

* 6-8 Stunden/Tag (20-40 pg/Tag)

« Ein Zyklus: 5-21 Tage (in meisten Studien 5 Tage)

» Wiederholung je nach Grélte, Anzahl und Schwere der
Ulzera

* Intervall 3-12 Wochen

* Rheumatologische Betreuung im spezialisierten Zentrum
* Regelméafige Labor- und Urin-Kontrollen

* Regelmafige Blutdruckmessung

* Regelmafige Lungenfunktionsprifung (LUFU mit Diff -Kap.)

* Réntgen bzw. HRCT der Lunge (n. Bedarf)

* Echokardiografie (mind. 1x Jahr)

* Friihe Erkennung der Komplikationen und friihe
Einleitung der Therapie: deutliche Verbesserung der
Prognose!!

Scorza R, Caronnd M, Mascagni B, el al. ,Chin Exp Rheumatsd 2001:19: 503-8
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Ubersicht iiber die Vortrage bei der Sklerodermie-Tagung

Sklerodermie und Lunge, Lungenhochdruck/ Pulmonale Hypertonie

1. Norddeutscher Sklerodermie-Patiententag am 25.06.2011
Dr. H. Klose, Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf

Mitbeteiligungen der Lunge bei der systemischen Sklerose sind hdufig und fiir den Krankheitsverlauf bedeutsam.
Im Rahmen einer systemischen Sklerose kann es zu einem Pleuraerguss (Fliissigkeit zwischen Lunge und Rippen-
fell), einer Lungenentziindung und bei Befall der Speiseréhre auch zu wiederholten Aspirationen (Verschlucken)
kommen. Die grofite prognostische und therapeutische Bedeutung haben sicherlich die Lungenfibrose (Vernar-
bung des Lungengewebes) und der pulmonale Hypertonus (Lungenhochdruck).

Nicht vergessen werden sollte jedoch, dass auch Medikamente, die gegen die systemische Sklerose eingesetzt wer-
den, in Form von Nebenwirkungen die Lunge schddigen kénnen.

Lungenbeteiligung bei
systemischer Sklerose

Lungenentziindung

amalyl

Kleine Lunge

Arzneimittel-

= ir-;t—ng.li. r-n-,!rwa.'

Im Zentrum des Patiententages 2011 soll als Beispiel einer Mitbeteiligung der Lunge bei Sklerodermie der Lungen-
hochdruck stehen.

Erstmalig wurde bereits im Jahre 1865 diese Erkrankung durch den 6sterreichischen Arzt und Pathologen Prof.
Klob beschrieben. Er nannte sie damals Endarteriitis pulmonalis deformans (deformierende Entziindung der
Lungengefifie). In seinen Ausfiihrungen weist er darauf hin, dass der Erkrankung ein Wachstum der Gefafswand
(Proliferation) mit konsekutiver Enge des Gefafses zugrunde liegt.

Der Lungenhochdruck ist definiert als eine mittlere Blutdruckerhhung im Lungenkreislauf auf > 25mmHg.
Normalerweise liegt dieser Wert um 15mmHg. Um die Diagnose zu stellen und den mittleren Druck messen zu
koénnen, muss ein so genannter Rechtsherzkatheter durchgefiihrt werden. Eine Echokardiographie (Ultraschall
des Herzens) ist zwar eine gute Screeninguntersuchung, ist jedoch zur definitiven Diagnosestellung aufgrund von
moglichen Fehlmessungen nicht ausreichend.

mit Sauerstoff)

= 25 mmHg
Zum Vergleich:
Kreislaufs",

z.B. 120 mmHg

(sog. "kleiner Kreislauf" zur Aufsittigung des Blutes

Systemische Sklerose (Sklerodermie)

Definition der pulmonalen

arteriellen Hypertonie (PAH)

in den

in den BlutgefiRen des "groflen

Die typischen Symptome eines pulmonalen Hypertonus sind: Luftnot bei Belastung, Schwindel, Fliissigkeits-
ansammlungen in den Beinen (Odeme), Herzschmerz (Angina pectoris) und in fortgeschrittenen Stadien auch
Bewusstlosigkeiten (Synkopen). Leider sind insbesondere die Erstsymptome unspezifisch und daher dauert es
auch heute noch relativ lange von den Erstsymptomen zur definitiven Diagnose. Patienten miissen bis es zur
Diagnosestellung meist mehrere Arzte konsultieren. Hierdurch kommt es zu Verzégerungen der notwendigen

Therapieeinleitung.

Diagnostik der PAH: Anzahl der
aufgesuchten Arzte vor Diagnosestellung

3 4 =5 Anzahl Arzte

Wilking MR @t al; Abstract ERS Stockhalm 2007
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Klinische Zeichen und Symptome
der PAH

Keine frihen PAH-Symptome,

jahrliches Screening bei Hochrisikopatienten
erfarderlich

Zunehmende Belastungsluftnet, Husten,
Midigkeit, Palpitationen, Synkopen,
pektangindse Beschwerden

Periphere Odeme und Aszites als
Zeichen der Rechisherzinsuffizienz

Uberleben (Median): 2,8 Jahre

EAlonze GE et gl; Arn Ind Med 1991;115:343-349
1-002-M1 Harrigons Innere Medizing ABW Wissenschafisverlag, 15. Ausgabe 2001

Bedingt durch die unspezifischen Erstsymptome und den sicherlich noch nicht optimalen Wissensstand in der
Arzteschaft wird die Diagnose eines Lungenhochdruck in der Regel erst in einem fortgeschrittenen Krankheitssta-
dium gestellt.

Unbehandelt hat der Lungenhochdruck insbesondere bei Patienten mit systemischer Sklerose eine sehr ernste und
kurze Prognose.

Aufgrund dieser Tatsachen (Seltenheit der Erkrankung insgesamt, problematische Differentialdiagnostik, Schwe-
re und Lebensbedrohlichkeit des Leidens) sollten Patienten mit Lungenhochdruck mdglichst in Expertenzentren
versorgt werden.

Zur Differentialdiagnose und Diagnosesicherung sind eine Menge Untersuchungen notwendig. Am Anfang ste-
hen weniger invasive Verfahren wie Rontgen der Lunge, Lungenfunktion, Ultraschall des Herzens und bestimmte
Blutabnahmen.

Aufgrund des relativen Risikos der Entwicklung eines Lungenhochdrucks (bis zu 20% der Patienten) ist ein jahrli-
ches Screening bei Patienten mit systemischer Sklerose mittels Herzecho sinnvoll und in den Leitlinienempfehlun-
gen vorgesehen.

Eine weitere zentrale Rolle in der initialen Diagnostik stellt der Ausschluss einer ursdchlichen Lungenembolie
durch Lungen-CT und eine so genannte Ventilations-/ Perfusions-Szintigraphie dar. Grund hierfiir ist die Mog-
lichkeit, einer operativen Heilung durch Entfernung des Blutgerinnsels aus dem Lungengefaf3, sollte eine Lungen-
embolie Ursache des Lungenhochdrucks sein

Wie bereits oben angedeutet, reicht eine Ultraschalluntersuchung des Herzens (Herz-Echo) nicht zur abschliefSen-
den Diagnosestellung aus. Der Lungenhochdruck muss invasiv durch eine Rechtsherzkathetermessung bestétigt
werden. Gleichzeitig konnen durch diese Untersuchung noch spezielle medikamentdse Therapiemdglichkeiten
getestet und eine Erkrankung des linken Herzens erkannt und ausgeschlossen werden.

Systemische Sklerose (Sklerodermie)

Diagnostik:
Rechtsherzkatheteruntersuchung

Definition der PAH:
mPAP = 25 mmHg in Ruhe
oder
mPAP = 30 mmHg unter Belastung
bei normalem Wedge-Druck

Calne SP et al: Lancet 1988;352:710-725

Gliicklicherweise bestehen heute gute Therapiemdglichkeiten des Lungenhochdrucks im Allgemeinen und bei
systemischer Sklerose.

Drei wichtige Stoffwechselwege, die zu einer Geféfienge fiihren, konnen heute erfolgreich medikamentos adres-
siert werden. Hierzu zdhlen die so genannten Phosphodiesterase 5-Hemmer (z.B. Viagra), die Endothelin-Rezep-
tor-Blocker (z.B. Tracleer) und Prostaglandine (z. B. Ventavis).

|
|
|
Pomburpris ptboary | |

Bosantan
. — loprost
(Traciear®) b -, e {Ilnun!:ladm!-'|
Ambrisentan IR e ; {Ventavis®)
i Sildenafil Treprastini

(Revatic®) o [Remodufin®)

Vardenafil
(Lewitra®)
Taoalafi
(Ciafis®)

Humet &l al , N Emgll J Med, 200 351: 14251530

Insbesondere fiir den Endothelin-Rezeptor-Blocker Tracleer/ Bosentan besteht eine gute Datenlage und Erfahrung
in der Therapie des Lungenhochdrucks bei systemischer Sklerose.

Auch fiir die anderen beiden medikamentdsen Therapieoptionen gibt es Erfahrungen bei Patienten mit systemi-
scher Sklerose.
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Zur Optimierung der Patientenversorgung hat sich in Hamburg ein Lungenhochdrucknetzwerk gebildet. Dabei
handelt es sich um einen Zusammenschluss von Experten bei der Behandlung des Lungenhochdrucks zum Wohle
des Patienten.

Ziele sind eine optimale Verzahnung von ambulanter und stationdrer Versorgung, gemeinsame Fort- und Wei-
terbildungen, gemeinsame wissenschaftliche Aktivitidten und letztlich auch ein gemeinsamer Internet-Auftritt.
Hierbei sind Querverbindungen zu Patienten-/ und Selbsthilfeorganisationen gewiinscht und gewollt.

Annals of the Bo :
senfun treatment for [.11,,||r:|1|:.||:1ur)r arterial
RHEUMATIC Dl?E-AMSFé hypertension related to connective tissve disease: o
e 5Lﬁrmp andlysis of the pivatal clinical trials and
their open-label extensions

C P Dewiee, M Hussbert, | Rulin, © M Black

—Lsom |
B | — ‘4
an B _I_‘l
£ & _ |
] — Beantor J =
= Paha ] [
E 40 | L |
n .I B Uberleben mit Bogentan nach | und |
f 2 Iuhren: 85 % baa, 735 4% !
0
] 1 ] 2 14 % n 7]
ek, From frentreend fiac Rk
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Serum Elastase-Inhibitoren
Der Therapieerfolg wird engmaschig (mindestens alle 3 Monate) anhand von so genannten Prognoseparametern Kalium-Kanal-Modulatoren
iiberpriift. Hierzu zdhlen z. B. der 6 Minuten-Gehtest, spezielle Blutuntersuchungen (NT-pro BNP) und die Echo-
kardiographie. Bei bestimmten Fragestellungen muss auch eine Rechtsherzkatheteruntersuchung durchgefiihrt
werden.

Kommt es unter einer Therapie mit einem Medikament (z. B. Bosentan) nicht zu einer ausreichenden Stabilisierung
des Patienten, wird im Regelfall ein weiteres, zusitzliches Medikament eingesetzt (Kombinationstherapie).

In der Entwicklung stehen neue, wachstumshemmende (anti-vasoproliferative) Substanzen. Zu der , Pioniersubs-
tanz” gehort der Tyrosinkinase-Inhibitor Imatinib, der bereits erfolgreich bei Tumorerkrankungen als so genannte
,Ziel-Therapie” eingesetzt wurde.

Zusammenfassend handelt es sich beim Lungenhochdruck um eine relativ haufige und bedrohliche Komplikation
der systemischen Sklerose. Jahrliche Screeninguntersuchungen mittels Herzecho sind sinnvoll und in den Leitli-
nienempfehlungen vorgesehen. Die Diagnosesicherung kann schwierig sein und erfordert immer einen Rechts-
herkatheter als Bestdtigungstest.. Erfreulicherweise gibt es seit einigen Jahren effektive Medikamente, die die
Krankheitsprogression bremsen und so auch zu einem lingeren Uberleben der Patienten beitragen. Aufgrund der
Komplexitdt und Schwere der Erkrankung sollte die Therapie in einem Zentrum fiir Lungenhochdruck erfolgen.
Zur Optimierung der Patientenversorgung und der Verzahnung der einzelnen an der Behandlung beteiligten
Arzte hat sich in Hamburg ein Netzwerk fiir Lungenhochdruck gebildet. In Zukunft stehen hochstwahrscheinlich
neue, wachstumshemmende Medikamente im Kampf gegen den Lungenhochdruck zur Verfiigung.

ESC/ERS GUIDE I.!HESJ;
|

e —

)" Guidelines for the diagnosis and treatmenl:l
of oulmonarv hypertension ' Intensive wissenschaftliche Anstrengungen, auch unter Mithilfe der Patienten, haben in den letzten Jahren zu

grofiartigen Erfolgen im Kampf gegen diese schwere Erkrankung gefiihrt. Auch in Zukunft werden gemeinsame

B g D Anstrengungen notwendig sein, um die Therapie des Lungenhochdrucks weiter zu optimieren und gegebenen-

falls zu einer echten Heilungsmoglichkeit der Erkrankung zu kommen.
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Systemsklerose und Kauorgan

Prof. Dr. med. dent. Jochen Jackowski,
Department fiir Zahnirztliche Chirurgie und Poliklinische Ambulanz,
Fakultit fiir Gesundheit, Universitat Witten/Herdecke, Alfred-Herrhausen-Strafie 45, 58448 Witten

Als Systemerkrankung des Bindegewebes mit Kollagenanhdufung und Fibrose werden auch im Mund-, Kiefer-
und Gesichtsbereich charakteristische Verdanderungen beobachtet. Die Mundschleimhautverdnderungen durchlau-
fen ebenfalls die drei Stadien Odem — Induration — Atrophie. Die Schleimhaut des Mundvorhofes und der Mund-
hohle besteht aus einem mehrschichtigen, nicht verhornenden Plattenepithel und einer bindegewebigen Lamina
propria, die ohne eine exakt lokalisierbare Grenzlinie in die tiefergelegenen Bindegewebsanteile {ibergeht. Gefaf3-
reichtum und eine pigmentbeladene Basalzellschicht geben der Mundschleimhaut ihre typische makroskopische
Farbung. Der Zahnhalteapparat bzw. das Stiitzgewebe des Zahnes wird als Parodontium bezeichnet und stellt eine
funktionelle Einheit dar, die aus dem Alveolarknochen, dem Wurzelzement, dem Desmodont und der Gingiva
besteht. Strukturell ist die gesunde Gingiva aus dem Saumepithel, dem oralen Gingivaepithel und Bindegewebe
aufgebaut. Das innere Saumepithel ist {iber Hemidesmosomen und eine Basallamina mit der Schmelzoberfldche
verbunden (epitheliales Attachement). Im Bindegewebe sind einerseits nervale Strukturen und Geféfie lokalisiert,
andererseits findet hier primar die Bereitstellung aller an einer Entziindungs- und Abwehrreaktion beteiligten
Zellen und Molekiile statt.

Extraorale Veranderungen

Mit fortschreitendem Verlust der Mimik (Amimie) ist der Lidschluss erschwert, Stirnrunzeln und Pfeifen werden
unter Umstdnden unmoglich. Klinisch geht diese mimische Starre des Gesichtes einher mit einer Verringerung
der Mundoéffnung (Mikrostomie) und radidrer Faltenbildung um den Mund herum (,, Tabakbeutelmund”, Abb. 1).
Ein blasses Lippenrot und fakultativ Pigmentstreifung iiber der Oberlippe kennzeichnen die periorale Sympto-
matik. Wenn sich das Lippenrot verengt (Mikrocheilie) oder vollkommen zusammenzieht, wird ein Lippenschluss
unmoglich. Die Inzisalkanten bzw. die Labialflichen der oberen und unteren Schneidezéhne werden sichtbar. Die
permanente Erweiterung kleiner, oberflachlicher Hautgefédfle (Teleangiektasien) im Lippenrot ist ein ergénzender
Befund. Die straffe, fahle oder glinzende Haut kann zu einer Ebenmafligkeit des Gesichtes mit fast jugendlicher
Physiognomie fiihren.

Intraorale Veranderungen

Ein intraorales Frithsymptom ist das verdickte und verkiirzte Zungenbandchen (Skleroglosson, Abb. 2) mit einge-
schréankter Mobilitdt der Zunge. Der Zungenkorper selbst kann schrumpfen (Mikroglossie), aufgrund der Atrophie
der Papillen erscheint die Oberfldche glatt und trocken. Teleangiektasien sind hédufig auch an der Zungenspitze
lokalisiert. Da die Zunge an der Bildung der verschiedenen Sprechlaute beteiligt ist, kann die Artikulation erheb-
lich beeintréachtigt sein. Mit Beginn des Schluckaktes wird die Zunge nach hinten oben gegen den weichen Gau-
men gepresst, sodass die Speise gegen den Racheneingang geschoben wird. Dieser Vorgang 16st den reflektorisch
ablaufenden, komplizierten Schluckvorgang aus, der durch die Mobilitatseinschrankung der Zunge erschwert
sein kann. Asphyktische und andmische Schleimhautreaktionen zeigen sich unter Umstidnden bei der Applikation
von Eis auf der Zunge oder dem Mundboden. Beim plétzlichen Herausstrecken der Zunge sind angiospastische
Reaktionen fiir das Erblassen von Zungenarealen verantwortlich. Die fortschreitende Sklerosierung kann das
hochspezialisierte Gewebe der paarig angelegten Glandula parotis, submandibularis und sublingualis befallen,
sodass die Produktion und Sekretion des enzymhaltigen serésen Verdauungs- und Verdiinnungsspeichels und des
schleimhaltigen, mukdsen Gleitspeichels unmoglich wird. Die dadurch auftretende Mundtrockenheit (Xerostomie)
reduziert drastisch die intraorale Selbstreinigung und die Saughaftung von Totalprothesen mithilfe eines Spei-
chelfilms. Primare Veranderungen der Mundschleimhaut imponieren als umschriebene Odeme. Diffuse Hautver-
farbungen (Dyschromien) mit bleibender Erweiterung kleiner, oberflachlicher GefafSe (Teleangiektasien) werden
ebenfalls beobachtet. Die Gaumenbdgen kénnen sich sehnig-weifllich darstellen, die Uvula ist in vielen Fillen
verkiirzt, wahrend die Pharynxhinterwand feinnarbig erscheinen kann. Mithilfe der Kapillar-Mikroskopie lassen
sich extrem erweiterte Kapillaren nachweisen. Ein rontgenologisches Charakteristikum ist das Stafne-Zeichen. Der
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Parodontalspalt ist durch eine syndesmale Verdickung der Periodontalmembran erweitert, ohne dass klinisch so-
fort eine Lockerung der Zahne vorliegt. Durch eine Verringerung der Schneidekantendistanz (SKD) auf Werte von
weniger als 30 mm werden Patient und Therapeut vor grofie, oft schon behandlungstechnische Schwierigkeiten
gestellt (Abb. 3). Die Atrophie der Offnungs- und Schliefmuskulatur sowie eine Beweglichkeitseinschrankung des
Kiefergelenkes kennzeichnen unter anderem die Progredienz der Erkrankung.

Behandlungsstrategien

Die Funktionsfahigkeit des stomatognathen Systems ist abhédngig von einer konsequent durchgefiihrten Prophy-
laxe und Erhaltungstherapie. Die permanente Instruktion des Patienten zu einer effizienten Mundhygiene und die
Motivation unter Berticksichtigung der oralen Manifestation des Krankheitsverlaufes sind die Priméraufgaben des
Zahnarztes. Die praktische Demonstration individueller Pflegehilfsmittel durch eine Zahnmedizinische Fachhelfe-
rin (ZMF) hilft dem Patienten, seine tdgliche Mundhygiene zu optimieren. Die zahnarztliche Erstuntersuchung be-
inhaltet eine extra- und intraorale Befunderhebung, die eine Parodontal- und Kariesdiagnose sowie eine funktio-
nelle Erstdiagnose erlaubt. Diese Befundung wird ergidnzt durch die Anfertigung einer Panoramaschichtaufnahme
(OPQG), die eine radiologische Beurteilung der Mandibula, der Maxilla, des Processus alveolaris als zahntragendem
Teil im Ober- und Unterkiefer, der Kiefergelenke sowie der Kieferh6hlenregion ermdglicht. Eine dezidierte Paro-
dontal- und Kariesdiagnostik erfolgt nur durch die Erstellung von Einzelzahnfilmen in Rechtwinkeltechnik. Das
Ausmafl von Resorptionen im Kieferwinkelbereich kann mithilfe der Digitalen Volumentomographie (DVT) dar-
gestellt werden. Alle radiologischen Aufnahmetechniken ergidnzen sich. Ziel einer zahnérztlichen Behandlungs-
strategie ist die vollstdindige Entziindungsfreiheit des Parodontiums und die Versorgung karidser Defekte mit
hygienefihig konturierten Fiillungen, aber auch die Entfernung von aus klinischen und radiologischen Aspekten
heraus nicht erhaltungsfdhigen Zéhnen. In Abhédngigkeit von der klinischen Gesamtsituation eines PSS-Patienten
sollte die technisch leicht durchzufiihrende Abanderbarkeit von Zahnersatz schon bei der prothetischen Planung
mit ber{icksichtigt werden. Wenn Zahnersatz in Form von Kronen- und Briickenprothetik indiziert ist, muss die
parodontale Situation der Pfeilerzéhne analysiert werden. Lange Briickenspannen kénnen aus statischen Griinden
zu einer unphysiologischen Belastung dieser Pfeilerzahne fiihren. Alternative Therapiemoglichkeiten bestehen
dann in der Erstellung von kombiniert festsitzend-herausnehmbarem Ersatz. Da der physiologische Speichelfluss
zur Selbstreinigung beitragt und die klinische Situation einer Verminderung der Speichelproduktion bis hin zur
Xerostomie eintreten kann, ist auf die Anfertigung von hygienefdhigem Zahnersatz zu achten. Die Versorgung
zahnloser PSS-Patienten mit Totalprothesen kann in Abhéngigkeit von der kndchernen, weichgeweblichen und
muskuldren Situation unmoglich werden. Im Einzelfall sollte dann in Abhéngigkeit vom Verteilungsmuster der
PSS die Insertion von Implantaten als ultima ratio in Erwagung gezogen werden. Klinisch kontrollierte Studien
zur prothetischen Versorgung mithilfe von Implantaten bei Sklerodermie-Patienten sind allerdings bisher nicht
durchgefiihrt worden.

Zur Erfassung orofazialer Verdnderungen bei Patienten mit systemischer Sklerodermie wurden die vier Kategori-
en ,Mimik”, ,Lippen”, ,Zunge” und ,Mundschleimhaut” aufgestellt und in drei befundbezogene Auspragungs-
grade eingeteilt (Jackowski et al., 2003), um die Dokumentation von Verdnderungen im Mund- und Gesichtsbe-
reich zu unterstiitzen.
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Physikalische Therapie bei Sklerodermie

B. Lessat, Leitende Physiotherapeutin, Asklepios Klinik Altona

Wie bisher leider keine der medizinische Disziplinen, kann auch die Physikalische Therapie die Sklerodermie
nicht heilen. Es gibt jedoch therapeutische Mafinahmen, die erfahrungsgemaf zu einer erheblichen Verbesserung
der Symptome an Haut, Bewegungsapparat und Lunge fiithren konnen.

Ziel einer Behandlung der Haut ist es, die Odembildung zu reduzieren, die Durchblutung anzuregen und die
Dehnfahigkeit zu erhohen.

In der akuten 6dematdsen Phase der Sklerodermie ist eine manuelle Lymphdrainage indiziert. Dabei handelt es
sich um eine sehr sanfte Massagetechnik, die mit langsamen kreisenden Bewegungen in lymphatischer Abfluss-
richtung eine Odemreduktion bewirkt. Diese Behandlung sollte zwei bis drei Mal wéchentlich erfolgen und kann
nur von speziell dafiir ausgebildeten Therapeuten durchgefiihrt werden. Die bei anderen Krankheitsbildern er-
forderliche Kompressionstherapie darf bei der gestoérten Durchblutungssituation einer Sklerodermie nicht durch-
gefiihrt werden. Sobald es zu Indurationen gekommen ist, tritt die manuelle Lymphdrainage in den Hintergrund,
kann jedoch in modifizierter Form mittels gewebemobilisierender Techniken dazu beitragen, eine Gewebelocke-
rung zu erwirken.

Ebenfalls zur Normalisierung der lokalen Gewebespannung, aber auch zur allgemeinen Durchblutungsverbesse-
rung dienen Bindegewebsmassagen. Dazu werden Zugreissgriffe in das subkutane Bindegewebe appliziert. Wird
diese Technik auf reflektorische Art genutzt, so behandelt der Therapeut segmental, entlang der Wirbelsdule, um
Einfluss auf die inneren Organe zu nehmen.

Eine sehr grofse Bedeutung in der physikalischen Therapie bei Sklerodermie haben verschiedene Formen der
Wirmeanwendung. Kéltetherapie, die bei sonstigen rheumatologischen Erkrankungen hiufig angewendet wird,
kann eine Ischdmie im Gewebe erheblich verstiarken und zu Nekrosen fiihren. Allerdings bedeutet dies nicht,

dass Warme stets hilfreich ist. Hier kommt es auf die Dosierung an und milde Packungen oder Bader haben sich
bewahrt. Insbesondere das Paraffintauchbad zeigt gute Wirkung. Dabei werden die betroffenen Korperteile mehr-
fach hintereinander in warmes Paraffinol getaucht, sodass mit dem Erkalten ein ,,warmender Paraffinhandschuh”
entsteht. Dieser férdert die Durchblutung und pflegt die Haut. Nach Abstreifen des Paraffins kann dieses noch fiir
Knetiibungen genutzt werden. Paraffinbad-Tischgeréte gibt es zum héuslichen Gebrauch schon fiir ca. 200,00 € im
Versandhandel.

Auch ein Kohlensiurebad ist zu empfehlen und lésst sich sehr gut zuhause durchfiihren. Zusétze fiir das warme
Wasser gibt es in der Apotheke und in Sanitdtshdusern. Untersuchungen zur Wirkung der Kohlensdure belegen
eine erhohte Vasomotion und damit verbesserte Durchblutung der kleinen peripheren Geféfie.

Im Bereich der Elektrotherapie gibt es zwei erwdhnenswerte Mafsnahmen. Der biomechanischen Muskelstimu-
lation (BMS) und der Tiefen-Oszillation (Hivamat 200) werden insbesondere fiir sklerotische Hautproblematiken
gewebelockernde und durchblutungsférdernde Eigenschaften zugeschrieben. Dies ist zurzeit jedoch noch nicht
wissenschaftlich belegt.

Bei Beteiligung der Lungen ist eine gezielte Physiotherapie zu empfehlen.
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Ziele einer solchen Atemtherapie sind die Forderung der physiologischen Atmung, die Vergrofierung des Atem-
volumens, die Verbesserung der Thoraxmobilitdt und das Erlernen von Atemtechniken zur Selbsthilfe. In der
Therapie werden Reiz- und Packgriffe aus der Bindegewebsmassage, Warmeapplikationen, Dehnlagerungen, be-
wusste Atemlenkung und Entspannungstechniken genutzt. Gemeinsam mit dem Therapeuten sollte ein tagliches
Eigeniibungsprogramm erarbeitet werden. Liegt eine vermehrte Sekretproduktion vor, so ist es Ziel der Atem-
therapie, durch Vibrationen, Klopfungen und Drainagelagerungen einen Abtransport zu férdern und so mittels
schonender Hustentechniken das Sekret zu entfernen. Auch Inhalationen mit und ohne Medikamenteneinsatz, wie
z.B. Sole oder Dexpanthenol, kdnnen zur Verbesserung der Atmung hilfreich sein.

Besonders grofen Einfluss kann Physiotherapie durch gezielte Ubungen und Manuelle Therapie auf Funktions-
einschrankungen am Bewegungsapparat nehmen. Gerade an den kleinen Gelenken wie Kiefer und Finger lasst
sich nach eingehender Befunderhebung durch passiv mobilisierende Techniken eine Verbesserung entstandener
Bewegungsstorungen erreichen. Aktive Bewegungstherapie mit Dehnung und Kriftigung der betroffenen Gelen-
ke, Sehnen und Muskeln ist eine weitere sehr wichtige Sdule in der Therapie der Sklerodermie. Jeder Betroffene
sollte in Einzeltherapie mit einem erfahrenen Therapeuten ein spezielles Eigentibungsprogramm erarbeiten und
dieses téglich durchfiihren.

Da jedes Behandlungskonzept leider kostenverursachend ist, bedarf es fiir langfristige ambulante Therapien einer
Heilmittelverordnung auSerhalb des Regelfalles. Es ist ratsam, diese Moglichkeit mit dem behandelnden Arzt
zu besprechen.
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Hautveranderungen bei Sklerodermie

Prof. Dr. med. Mensing

Sklerodermie ist eine beschreibende Krankheitsbezeichnung, die sich aus den beiden Wortern skleros = hart und Ohne solche Informationen sind letztlich seltene Erkrankungen wie die systemische Sklerose im Gesundheitssys-
derma = die Haut zusammensetzt. Es handelt sich somit nicht um ein definiertes Krankheitsbild, sondern um die tem unterrepréasentiert und werden demzufolge auch nur mit schlechteren Behandlungskonditionen versehen.
Beschreibung eines Zustandes, der ganz unterschiedliche Ursachen haben kann. Insofern ist es wichtig, den Begriff
Sklerodermie nicht gleichzusetzen mit einer zum Tode fithrenden Systemerkrankung — wie dieses in manchen Die Behandlungsmoglichkeiten an der Haut sind letztlich meist eher unspezifischer Natur. Prinzipiell sollte
allgemein gehaltenen Verdffentlichungen immer noch passiert -, sondern es kommt entscheidend darauf an, die versucht werden, die Durchblutungsstdrungen durch entsprechende durchblutungsférdernde Substanzen zu
Erkrankung zu erkennen, die zu einer Sklerose = Verhirtung der Haut fiihrt. Diese Erkrankungen haben z. T. verbessern. Hierzu sind wiederkehrende Infusionstherapien moglich (Ilomedin), aber auch in neuerer Zeit die
vollig unterschiedliche Prognosen, die iiberwiegend sogar als giinstig und gut einzustufen sind. Insofern ist hier Einnahme von Tabletten mit Wirkstoffen, die sich auch bei schwerer Lungenbeteiligung als sehr hilfreich erwiesen
die Aufkldrung fiir den betroffenen Patienten iiber das bei ihm vorliegende Geschehen von entscheidender Bedeu- haben (Bosentan, 5-Phosphodiesterasehemmer). Die Beeinflussung der einmal eingetretenen Sklerose ist wesent-
tung, um die richtige Einstellung zu seiner Erkrankung zu bekommen. lich schwieriger, hier haben sich Lichtbehandlungen (Bade-PUVA) als relativ hilfreich bei Verhdrtungen der Haut,
insbesondere im Bereich des Stammes erwiesen. Ein neueres Medikament (Imatinib) scheint auch auf die Fibrose
Weitgehend gutartige Verdnderungen, die mit Verhdrtung der Haut einhergehen, sind die sogenannte zirkum- Einfluss zu nehmen, muss sich aber noch in entsprechenden Untersuchungen als wirklich wirksam erweisen,
skripte Sklerodermie in ihren vielfiltigen klinischen Varianten sowie die durch Zeckenbiss hervorgerufenen zumal die Substanz auch nicht ohne unerwiinschte Wirkung ist.

Verhdrtungen der Haut und des Weiteren die so genannte eosinophile Fasziitis, die eine mehr sich in der Tiefe im
Bereich der Muskelfaszie abspielende Entziindung und Verdickung der Haut darstellt. Dariiber hinaus kénnen
Umwelteinfliisse zu z. T. katastrophalen negativen Ergebnissen an der Haut fiihren, wie z. B. die Vinylchlorid-
Erkrankung, die Rapsolverpanschung in Spanien vor einigen Jahren oder auch das Eosinophilie-Myalgie-Syndrom
durch Einnahme von biogenetisch verdndertem Melatonin.

Ganz bekannt ist auch die vor allen Dingen in der ehemaligen DDR durch Kohlenstaubexposition aufgetretene
Sklerodermie, die sich aber in diesen Féllen wie eine systemische Sklerose verhilt und von dieser nicht unter-
scheidbar ist.

Die progressive systemische Sklerose stellt ein ganz eigenes Krankheitsbild dar, welches wiederum zwei auch
prognostisch ganz unterschiedliche Verlaufsvarianten kennt. Die akral limitierte Form ist gekennzeichnet durch
ein bestimmtes Antikorperprofil (Antizentromer-Antikorper) und eine sich vor allen Dingen an den Hénden
abspielenden Verhirtung, Kalzinose, Fingerkuppennekrosebildung sowie Verdnderungen im Bereich des Osopha-
gus. Als Erstsymptom findet sich, wie auch bei der diffus verlaufenden Sklerodermie, fast immer eine Raynaud-
Symptomatik (Durchblutungsstorung), die bei fast allen Patienten einen entscheidenden Fingerzeig auf diese
Erkrankung darstellt. Gerade in solchen Frithformen ist die zusitzliche Kapillarmikroskopie zusammen mit dem
Antikorperprofil die entscheidende Weichenstellung fiir die Diagose. Im Gegensatz zur limitierten Form zeigt

die diffuse systemische Sklerose friihzeitiges Ubergreifen der Sklerose auf Extremitdten und Stamm. Dazu kom-
men hédufig recht frithzeitig Beteiligungen innerer Organe, vor allem der Lunge, des Herzens, der Niere und des
Magen-Darmkanals. Bei den Multiorgan-Manifestationen ist eine interdisziplindre Zusammenarbeit von grofster
Wichtigkeit, um die genaue Ausdehnung des Krankheitsbildes festzustellen und um symptomatisch die Schaden
bzw. Beeintrichtigungen an den einzelnen Organen durch entsprechende Medikamente zu verbessern.

Um ein genaueres Bild der Verbreitung der systemischen Sklerose (Sklerodermie) in Deutschland bzw. im deutsch-
sprachigen Raum zu bekommen, hat sich mithilfe und Beteiligung der Selbsthilfegruppe Sklerodermie das , Deut-
sche Netzwerk fiir Systemische Sklerose” etabliert. In mittlerweile tiber 40 Zentren, verteilt tiber ganz Deutschland
sowie Osterreich und der Schweiz, werden Daten iiber Sklerodermiepatienten gesammelt, sodass mittlerweile zu
iiber 3000 registrierten Patienten Informationen iiber die Ausdehnung des Krankheitsbildes vorliegen. Danach
kann man von ca. 50% der akral lokalisierten Verldufe der systemischen Sklerose ausgehen, ca. 30% leiden unter
einer diffusen, damit bedrohlicheren Verlaufsform, wahrend die restlichen 20% sich auf seltenere Untersyndro-
me verteilen. Der Aufbau dieses Registers und die Teilnahme bzw. Erfassung so vieler betroffener Patienten wie
moglich sind von entscheidender Bedeutung fiir die sozial-medizinische Bedeutung des Krankheitsbildes, d.h. fiir
Gelder, die bereitgestellt werden sowohl fiir die Therapie als auch fiir die Betreuung von betroffenen Patienten.
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Anhang

Selbsthilfegruppen:

® Sklerodermie Selbsthilfe e. V.
Am Wollhaus 2
74072 Heilbronn
Tel.: (07 131) 39 02 425
Fax: (07 131) 39 02 426
E-Mail: sklerodermie@t-online.de
www.sklerodermie-sh.de

® Scleroderma Liga e. V.
Kelterstrafie 23
76227 Karlsruhe
Tel.: (07 21) 40 48 44
Fax: (07 21) 94 15 515
E-Mail: scl@scleroliga.de
www.scleroliga.de

® Pulmonale Hypertonie (PH) e. V.
Bruno Kopp
Wormser Strafe 20
76287 Rheinstetten
Tel.: (07 242) 95 26 66
Fax: (07 242) 95 26 67
E-Mail: Info@phev.de
Internet: www.phev.de

® International Scleroderma Network (ISN)
A major worldwide resource for scleroderma medical and support information,
with 550+ pages in 14 languages.
www.sclero.org
http:/ /www.sclero.org/lang/german/a-to-z.html

® Deutsches Netzwerk fiir Systemische Sklerodermie (DNSS) Koordinierungszentrale
Klinik fiir Dermatologie und Venerologie,
Universitatsklinikum Koln
Kerpener Str. 62
50937 Koln
Tel.: (02 21) 47 88-67 57 /-61 82
Fax: (02 21) 47 84 549
E-Mail: Sklerodermie-Netzwerk@uk-koeln.de

® www.sklerodermie.info

Systemische Sklerose (Sklerodermie)
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Das Asklepios Rheumazentrum Hamburg

Mit der Eréffnung unserer Abteilung ist die erste rheumatologische Abteilung der Asklepios Kliniken in
Hamburg entstanden.

Wir engagieren uns in der Behandlung der entziindlich-rheumatischen Erkrankungen und Autoimmuner-
krankungen sowie in der Behandlung der Nierenerkrankungen. Aufierdem widmen wir uns als akademi-
sches Lehrkrankenhaus der Studentenausbildung und &rztlichen Weiterbildung,.

Unsere Schwerpunkte sind schwere rheumatische Krankheitsbilder, die nicht ausreichend ambulant ver-
sorgt werden kénnen bzw. einer aufwendigen Diagnostik und ggf. komplexen Therapie zugefiihrt werden
miissen.

Ferner werden unklare internistische Erkrankungen mit Fieberschiiben, Muskel- und Gelenkbeschwerden
sowie einer autoimmunen Beteiligung innerer Organe behandelt. Die entziindlich-rheumatischen Systemer-
krankungen kénnen eine Vielzahl von Organen befallen und durch chronische Entziindung schadigen. Das
macht sie zu einer grofien Herausforderung in der Diagnostik und Therapie.

Unsere Behandlungsschwerpunkte

® Adultes Still-Syndrom

® Entziindlich-rheumatische Systemerkrankungen

® Hereditdre Periodische Fiebersyndrome (HPF)

m Hypereosinophiles Syndrom

® Immundefekt-Syndrome

® Kinder- und Jugendrheumatologie

m Kinderwunsch bei Rheuma

® Nephrologie

m Kollagenosen (Systemischer Lupus erythematodes, systemische Sklerose, Sjogren-Syndrom,
Polymyositis, Dermatomyositis, Mischkollagenose)

® Pulmonal-arterielle Hypertonie (Lungenhochdruck)

® Raynaud-Syndrom

® Rheumatoide Arthritis

m Psoriasisarthritis

® Sarkoidose

® Spondylarthropathien

® Thrombangiitis obliterans

m Uveitis-Zentrum

® Vaskulitiden (Riesenzellarteriitis, Wegener, Churg-Strauss-Syndrom usw.)

® Zentrum fiir Sklerodermie

® Zentrum fiir seltene Erkrankungen

Die Asklepios Klinik Altona ist ein Haus der Maximalversorgung, das selbstverstandlich das gesamte dia-
gnostische und therapeutische Spektrum der Rheumatologie anbietet. Wir kénnen daher unter einem Dach
durch regelméfige interdisziplindre Konferenzen unter Teilnahme aller an der Behandlung des Patienten
beteiligten medizinischen Disziplinen zur optimalen Versorgung der rheumatologischen Patienten erheb-
lich beitragen.
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