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SKLERODERMIE:

Verhartung der Haut mit schweren Durchblutungsstorungen

Syn.: Systemsklerose, Progressive systemische Sklerose (PSS)

Was ist Sklerodermie?

Es handelt sich um eine relativ seltene chronische Sys-
temerkrankung, eine Bindegewebserkrankung, bei der
es zu einer Verhartung und Verdickung der Haut
kommt. Auch innere Organe kdnnen befallen sein. Es
kommt zu einer vermehrten Bindegewebseinlagerung
in die Haut und in die inneren Organe, Fibrose oder
Sklerose genannt. Die Krankheitsverlaufe kobnnen sehr
unterschiedlich sein und die Schwere der Erkrankung
kann erheblich variieren. Meist sind Frauen mittleren
Alters betroffen. Die Ursache der Sklerodermie ist noch
nicht geklart (Autoimmunkrankheit? primare Durchblu-
tungsstorung? Genetische Disposition? Toxische Wir-
kung von Chemikalien?).

Welche Symptome treten bei der
Sklerodermie auf?

Es werden unterschiedliche Krankheitsformen unter-
schieden:

Sklerodermie der Akren

Unter Akren verstehen wir Korperteile, die vom Rumpf
abstehen. Dazu gehort also der Befall von Finger, Ze-
hen, Hande, Fil3e, Kinn, Nase.

Diffuse Sklerodermie
Die Erkrankung breitet sich langsam von den Handen
zum Rumpf hin aufsteigend aus. Auch innere Organe
konnen beteiligt sein.

Stammsklerodermie
Die Erkrankung beginnt am Rumpf und breitet sich von
hier aus.

Allgemeines Krankheitsgefuhl

Die betroffenen Patienten klagen oft ber Mudigkeit
und Abgeschlagenheit. Vielfach liegt eine Blutarmut
vor (Anamie).

Weil3e, kalte Finger: Durchblutungsstorungen
als Fruhsymptom

Das sog. Raynaud-Syndrom ist als friihes Krankheits-
zeichen typisch. Es kommt dabei durch Krampfe in den
Finger-Blutgefal3en zu schweren Durchblutungsstérun-
gen in den Fingern. Aber auch die grof3eren Schlag-
adern der Arme und der Beine kdnnen befallen sein. Es
kommt dann zu GefaBverschliissen und Amputationen
drohen.

Sog. »Sklerodaktylie«. Durch das Fortschreiten der
Sklerose schrumpft die Haut. Die Endglieder der Finger
werden immer schmaler (»Krallenfinger« oder ,Ma-
donnenfinger”). Durch die Hautschrumpfung werden
die Finger in Beugestellung fixiert und verschmalert.
Die Fingerkuppen kénnen absterben, sog. »Rattenbil3-
nekrosen«).

Welche Organsysteme konnen befallen sein?

BlutgefalRe

e Kalte, weilRe Finger (sog. »Raynaud-Syndrom«) mit
Durchblutungsstérungen an Fingern, Zehen, Ohren,
Nase. Gefahr des Absterben der Akren und Amputa-
tionen.

e Durchblutungsstdérungen an inneren Organen kdnnen
auftreten (Nieren, Herz, Lunge).

Augen
e Durch mangelhafte Tranenproduktion kommt es zu
Bindehaut- und Hornhautentziindungen.
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Haut

e Die Haut schwillt im Frihstadium an, spater kommt
es zur Verhartung und Verdickung. Die Haut wird
wachsartig dunn.

e Kalkablagerungen unter der Haut.

e Haare sind trocken und strohig.

Muskulatur und Gelenke

e Muskelschmerzen, Verhartungen und Verkiirzungen
der Muskeln fuhren zur Bewegungseinschrankung
und zur Muskelschwache.

e Gelenkschmerzen in mehreren Gelenken (Sehnen-
und Gelenksentzliindung).

Lunge
e Verhdrtung des Lungengewebes (Lungenfibrose),
e Atemnot, Husten.

Herz

e Veranderungen des Herzmuskels fliihrt zur Herzleis-
tungsschwache,

® Herzrhythmusstorungen,

e Herzbeutelergul3.

Niere
e Nierenversagen,
e Entstehung eines Bluthochdrucks.

Verdauungstrakt

e Die Speiserdhre wird starr. Schluckbeschwerden und
Speiseréhrenentziindungen (Sodbrennen) koénnen
die Folge sein, auch Schmerzen hinter dem Brust-
bein.

e Verschlechterung der Dinndarmfunktion-Gewichts-
abnahme.

e Ausstlilpungen des Dickdarms (»Pseudodivertikel«).
Es resultieren auch Durchfall, Verstopfung oder
krampfartige Bauchschmerzen.

Nervensystem
e Neuralgien in verschiedenen Nerven.

Laborwerte helfen bei der Diagnose

In Gber 95 % aller Falle lassen sich besondere Antikor-
per im Blut nachweisen. Oft sind die antinukledaren An-
tikorper (ANA) und SCL70 positiv (Antikorper gegen
Zellen des eigenen Korpers).

Das »CREST-Syndrom«

Es handelt sich um eine besondere Verlaufsform der
progressiven systemischen Sklerodermie mit Calcino-
sis cutis (Einlagerung von Kalk unter die Haut), Ray-
naud-Syndrom, oesophagealer (engl. esophageal) Dys-
funktion (Schluckstérung), Sklerodaktylie (diinne, blas-
se verhartete Finger) und Teleangiektasien. Zur Diag-
nostik steht ein Antikorper zur Verfligung der gegen be-
sondere Strukturen der sich teilenden Zellen gerichtet
ist (Nachweis von Anticentromeren-Antikérper). Die
Prognose dieses Syndroms ist etwas glinstiger als bei
der progressiven systemischen Sklerodermie, weil Or-
ganbeteiligungen spater auftreten.

Welche Behandlungsmaoglichkeiten gibt es?

Wichtig ist die lokale Hautpflege mit riickfettenden Sal-
ben, regelmalige Krankengymnastik und Ergotherapie
sollen die Beweglichkeit der Haut und des Bindegewe-
bes erhalten bzw. verbessern. Wichtig sind physikali-
sche MalRnahmen wie Warmeanwendungen, Massa-
gen und Elektrotherapie. Auch Akupunktur kann hilf-
reich sein.

Welche Medikamente setzt der Arzt ein?

Zur Behandlung von Patienten mit systemischer Skle-
rodermie gibt es derzeit noch keine zuverlassige Basis-
therapie.

Kortisonhaltige Medikamente und Immunsuppressiva
kénnen das Fortschreiten oft zumindest vortibergehend
aufhalten.

Kortisonhaltige Praparate werden nur bei massiven
Schwellneigungen der Haut und bei Beteiligung von
Herz, Lunge und Nieren angewendet. Spezielle, das Im-
munsystem beeinflussende Medikamente sind D-Peni-
cillamin (DPA), Azathioprin (z.B. Imurek®), Methothrexat
(z.B. Lantarel®), Cyclophosphamid (Endoxan®) und Cy-
closporin.

Ein vollig neues Therapiekonzept wird im Moment un-
tersucht: Eine Kombination von Zellabtétender Behand-
lung mit Medikamenten (Zytostatika) mit anschlielRen-
der Stammzelltherapie. Es bleibt abzuwarten wie diese
aufwendige Therapie in den wissenschaftlichen Unter-
suchungen abschneidet. Auch ein vollig neues Medika-
ment wird geprift: Das Medikament heil3t Tracleer
TMe. Als Tablette eingenommen soll es bei Skleroder-
mie-Patienten Lungen- und GefalRkomplikationen ver-
hindern.
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Bei schweren Durchblutungsstérungen, insbesondere
beim sog. sekundaren »Raynaud-Syndrom« sind er-
hebliche Fortschritte gemacht worden. Infusionen mit
Prostaglandinen wie lloprost (llomedin®) und Alprosta-
dil (Prostavasin®) helfen drohende Amputationen zu
verhindern. Exzellente Erfahrungen machen wir mit der
sog. retrograden Perfusion, einer speziellen neuen Me-
thode zur Verbesserung der Hand/Finger- bzw. Ful3/Ze-
hen-Durchblutung. Heute gelingt es erfahrenen Spezia-
listen selbst bei fortgeschrittenen Durchblutungssto-
rungen Extremitaten zu retten.

Wie ist die Prognose?

Der Verlauf und die Auspragung der Beschwerden und
Krankheitszeichen variiert erheblich. Erfreulicherweise
liegt nur selten eine Organbeteiligung von Herz, Nieren
und Lunge vor. In solchen Fallen liegt die Uberlebens-
rate nach 5 Jahren bei 35 bis 70 %.

Einige wichtige Ratschlage fir
betroffene Patienten

Wichtig flir den Betroffenen ist eine sorgfaltige
Hautpflege mit rickfettenden Salben.

Zur Erhaltung der Handbeweglichkeit dienen re-
gelmalige Bewegungsiibungen (z. B. Kneten).
Eine Austrocknung des Auges kann mit konse-
quenter Pflege durch Augengels und -Salben be-
gegnet werden.

Durchblutungsstérungen lassen sich durch Ver-
meiden von Kalte und Verzicht auf Nikotin bes-
sern. Durchblutungsférdernd ist das Einreiben
mit nitroglyzerinhaltiger Creme bzw. Nitrospray.
RegelmaRige krankengymnastische Ubungen
halten die Gelenke beweglich.

www.curt-diehm.de



