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GESUNDHEIT I SA

Systemsklerose - eine seltene Krankheit

mit vielen Gesichtern

La sclérose systémique, une maladie rare

aux nombreux visages

DOROTHEA SCHENKER,

Die Systemsklerose — frither Sklerodermie
genannt — ist ein seltenes, komplexes Krankheits-
bild mit sehr unterschiedlichen Verliufen und
Manifestationsformen. Am Inselspital Bern hat
sich dazu ein interdisziplindrer Behandlungs-

schwerpunkt gebildet.

Die Systemsklerose (SSc) gehdrt zu den Konnektivitiden,
einer Gruppe von chronischen autoimmunen Erkrankun-
gen des Bindegewebes. Sie ist durch entzindliche Verande-
rungen sowie durch Fibrosierung der Haut und der inneren
Organe gekennzeichnet.

Man unterscheidet verschiedene Formen der Krankheit,
die sehr unterschiedliche Verlaufe zeigen, wie die Spezialis-
ten Diana Dan und Peter Villiger schreiben: «Die Haut ist fast
immer betroffen, dies gab der Krankheit den urspriinglichen
Namen Sklerodermie (Sklerodermie bedeutet «dicke Haut> in
Altgriechisch). Je nach Ausdehnung des Hautbefalls wird
zwischen einer limitierten und einer diffusen Form unter-
schieden... Bei der limitierten SSc treten die Hautverande-
rungen im Gesicht, distal der Ellbogen und Knie auf, bei der
diffusen Form sind auch proximale Extremitaten und Rumpf
befallen» [1]. Organmanifestationen treten bei beiden For-
men auf und kdnnen den Gastrointestinaltrakt, die Lunge, die
Nieren und das Herz betreffen [1].

Foto 1: Sehr stark betroffene Hande mit deutlichen Einschrankungen
der Beweglichkeit und typischen Hautldsionen. |

FRANZISKA HEIGL

La sclérose systémique est un tableau clinique
rare et complexe qui présente des évolutions et
des formes de manifestations trés diverses.
L'Inselspital de Berne y a consacré un itinéraire

clinique interdisciplinaire.

La sclérose systémique (ScS) fait partie des connectivites,
un groupe de maladies auto-immunes chroniques du
tissu conjonctif. Elle est caractérisée par des modifications
inflammatoires ainsi que par une fibrose de la peau et des
organes internes.

On distingue différentes formes de la maladie qui pré-
sentent des évolutions tres diverses, comme I'écrivent les
spécialistes Diana Dan et Peter Villiger: «La peau est presque
toujours concernée, c'est ce qui a donné a la maladie son
premier nom de sclérodermie (en grec, sclérodermie signifie
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Ein komplexes Krankheitsbild

Im Verlauf der Krankheit verhartet und verdickt sich das Bin-
degewebe, was zu Versteifung und Funktionseinbusse der
Gelenke fuhren kann. Typisch sind ferner Durchblutungssto-
rungen an Handen und Fulssen, die sich als Raynaud-Phéno-
men' manifestieren (Foto 7). Zu Beginn sind die Stérungen
reversibel, mit Fortschreiten der Krankheit kommmt es zu Ein-
engungen und Verschllssen der kleinen Gefasse der Akren,
das heisst der Fingerkuppen, Zehen, Nase und des Kinns. Die
daraus entstehende Ischamie bewirkt Juckreiz, Hautlasionen
und schmerzhafte Fingerkuppen-Nekrosen. Zusatzlich zu den
Einschrankungen an den Handen sind auch die Hautverande-
rungen im Gesicht fir die Betroffenen besonders belastend:
Eine ausgepragte Straffung der Haut mit reduzierter Mimik
und eingeschrankter Mundéffnung ist oft zu beobachten.

Entzindungen und Schaden an Tréanen- und Speicheldru-
sen konnen Augen- und Mundtrockenheit verursachen. Hau-
fig sind auch die Atemwege, die Haut und die genitalen
Schleimhéaute zu trocken.

Die limitierte SSc kann im Verlauf in eine pulmonal-arteri-
elle Hypertonie minden, die diffuse Form fUhrt eher zu einer
interstitiellen Lungenerkrankung. Klinisch zeigen beide Lun-
genbeteiligungen eine Dyspnoe. Typische Symptome bei der
Erkrankung des Magendarmtrakts sind Reflux, Durchfall oder
Verstopfung und Malabsorption. Geflirchtet sind bei der SSc
eine rasch abnehmende Nierenfunktion oder eine kardiale
Beteiligung.

Die Ursache der SSc ist nicht genau bekannt. Genetische
Faktoren und autoimmunologische Prozesse konnten bisher
nachgewiesen werden. Betroffen sind 35- bis 65-jahrige
Patienten, mehr Frauen als Manner (4-12:1). Man rechnet
mit etwa 1 bis 2 Neuerkrankungen pro 100000 Menschen
pro Jahr. Im Vergleich zur Normalbevolkerung haben sowohl
Patienten mit einer limitierten wie auch Patienten mit einer
diffusen Systemsklerose eine deutlich verminderte Lebens-
erwartung. Die Prognose wird in erster Linie durch den Befall
der inneren Organe bestimmt, korreliert aber mit dem Aus-
mass des Hautbefalls [1, 2, 3].

Die interdisziplinare Behandlung am Inselspital

Das sehr komplexe Krankheitsbild erfordert eine gute interpro-
fessionelle Zusammenarbeit. In den Jahren 2010 und 2011
legte die Universitatsklinik fir Rheumatologie, Klinische Immu-
nologie und Allergologie des Inselspitals Bern (RIA) einen
Schwerpunkt auf die Systemsklerose, um das therapeutische

(peau épaisse»). Selon I'extension de I'atteinte cutanée, on
fait la distinction entre une forme limitée et une forme dif-
fuse... Dans les ScS limitées, les modifications de la peau
apparaissent au visage, sur la zone distale des coudes et des
genoux; dans la forme diffuse, les extrémités proximales et
le tronc sont également touchés» [1]. Des manifestations
apparaissent au niveau des organes dans les deux formes et
peuvent concerner le tractus gastro-intestinal, les poumons,
les reins et le coeur [1].

Un tableau clinique complexe

Au cours de la maladie, le tissu conjonctif se durcit et s'épais-
sit, ce qui peut entrainer un enraidissement et des dom-
mages fonctionnels au niveau des articulations. En outre, des
troubles de la circulation du sang sont également typiques au
niveau des mains et des pieds; ils se manifestent sous forme
de Phénomeéne de Raynaud’ (photo 1). Au début, ces troubles
sont réversibles, mais avec la progression de la maladie, ils
entrainent des rétrécissements et des occlusions des petits
vaisseaux acraux, c'est-a-dire des bouts des doigts, des or-
teils, du nez et du menton. L'ischémie qui en résulte pro-
voque des démangeaisons, des lésions cutanées et des né-
croses douloureuses des bouts des doigts. En plus des
limitations qui s'installent au niveau des mains, les modifica-
tions cutanées au niveau du visage sont elles aussi particulie-
rement pénibles pour les personnes atteintes: on observe
souvent un durcissement prononcé de la peau avec une mi-
mique réduite et une limitation de I'ouverture de la bouche.

Des inflammations et des Iésions au niveau des glandes
lacrymales et des glandes salivaires peuvent causer une sé-
cheresse oculaire et buccale. Souvent, les voies respiratoires,
la peau et les muqueuses génitales sont également trop
séches.

Au fil du temps, la ScS limitée peut déboucher sur une
hypertension pulmonaire et artérielle, la forme diffuse en-
traine plutdét une maladie interstitielle des poumons. Sur le
plan clinique, les deux types d'atteintes pulmonaires pré-
sentent une dyspnée. Les symptomes typiques de I'atteinte
du tractus gastro-intestinal sont le reflux, la diarrhée ou la
constipation ainsi que la malabsorption. On craint une rapide
diminution de la fonction rénale ou une atteinte cardiaque.

La cause de la ScS n'est pas connue avec précision.
Jusqu'a présent, des facteurs génétiques et des processus
autoimmunologiques ont pu étre vérifiés. Les patients
concernés ont entre 35 et 65 ans, ce sont plus souvent des
femmes que des hommes (4-12:1). On estime les nouveaux

' Das Raynaud-Phanomen ist eine Vaskulopathie, die durch vorlibergehen-
de Gefassspasmen hervorgerufen wird. Diese treten meistens an den
Fingern, Zehen, Nase und Kinn auf. Dadurch wird die Blutzufuhr des
betroffenen Gebietes vermindert. Es treten anfallsweise nacheinander
Blasse, Blauverfarbung und Rétung der Finger oder Zehen auf.
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' Le phénomeéne de Raynaud est une vasculopathie provoquée par des
spasmes temporaires des vaisseaux. lls se produisent le plus souvent
au niveau des doigts, des doigts de pied, du nez et du menton. Ainsi,
I'irrigation de la zone concernée est réduite. Cela entraine des acces
successifs de paleur, de bleuissement ou de rougissement des doigts
ou des doigts de pied.



Fachbereich
Outcome

Erfassung, Messinstrumente,
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Flussdiagramm: Behandlungsschritte
und Aufgabenverteilung PT-ET bei Sys-
temsklerose.
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Domaine de spécialisation

Outcome

Saisie, instruments de
mesure, matériel

Mesures possibles,

intensité et choix selon
besoin ou handicap

Soins ——

— Physi ie PT

Patient atteint de
sclérose systémique

Service social —
Conseils nutritionnels ———

Service
psychologique
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Angebot zu optimieren und um das Verstandnis der Krank-
heitsentstehung zu verbessern. Dabei werden Gefass- und
Knochenveranderungen untersucht und Patientendaten zu
Forschungszwecken auf europaischer Ebene systematisch er-
fasst?. Betroffene Patienten waren und sind am Prozess betei-
ligt, damit das Angebot auf ihre BedUrfnisse abgestimmt ist.

Alle Berufsgruppen der Rheumatologie sind an der Be-
treuung der Betroffenen beteiligt, stehen in engem Kontakt
zu einander und tauschen sich Uber die aktuellen BedUrfnisse
der Patienten aus. Zum Angebot der Klinik gehdéren Dia-
gnosestellung, Medikamenteneinstellung, intensive Physio-
und Ergotherapie, durch spezialisierte Pflegefachfrauen ent-
wickelte Einzel- oder Gruppenberatungen zu den Themen
Haut- und Schleimhautpflege, Wundpflege, Ernahrung und
Korperbildveranderung. Es wurden Beratungsleitfaden und
schriftliche Informationen erstellt, und es bestehen Ideen zu
einem E-Learning-Projekt fir Betroffene.

Den SSc-Patienten werden jahrliche Standortbestimmun-
gen durch alle Professionen angeboten. Bei rasanten Verlaufen
sind diese in kleineren Zeitabschnitten sinnvoll. Das Ziel ist
es —auch aus therapeutischer Sicht —, rasch auf Veranderun-
gen (z.B. Zunahme der Kontrakturen, Abnahme der Leistungs-
fahigkeit von Lunge, Herz und allgemeiner Fitness) reagieren
zu kdnnen, um bei Bedarf frihzeitig ambulante, wohnortsnahe
Therapien einfadeln zu kbnnen oder diese zu intensivieren.

Da die sich entwickelnden Kontrakturen ein grosses,
komplexes Problem darstellen [4], haben die Physio- und
Ergotherapie in enger Zusammenarbeit eine evidenzbasierte
Richtlinie zur Kontrakturbehandlung und -prophylaxe bei SSc
erarbeitet [5]. Nach einer Literaturrecherche und unter Einbe-
zug der eigenen beruflichen Erfahrung wurden Behandlungs-
schritte und Aufgabenverteilung definiert (siehe Flussdia-
gramm).

Physiotherapie bei Systemsklerose

Im Physiotherapieteam Rheumatologie des Instituts fir Phy-
siotherapie am Inselspital Bern arbeiten 13 Physiothera-
peutlnnen und 2 Studierende der Berner Fachhochschule
Gesundheit (BFH), die alle in die Behandlungen von SSc-
Patienten eingeflihrt sind. Auf die Rheumastation kommen
zirka 1-2 Patienten mit SSc pro Woche — meistens zur Ab-
klarung, Diagnosestellung und Therapieeinstellung oder zur
Verlaufskontrolle. Diese wird im Normalfall einmal jahrlich
durchgefthrt. Die Evaluation mit physiotherapeutischen
Assessments ist ein fixer Bestandteil dieser Kontrollen, um
bei Veranderungen rasch reagieren zu kénnen.

Im Flussdiagramm ist ersichtlich, welches die Hauptprob-
leme aus physio- und ergotherapeutischer Sicht sind, welche
Assessments zur Verlaufskontrolle geeignet sind und welche
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Foto 2: Farbveranderungen der Haut beim Auftreten eines Raynaud-
Phéanomens. |

cas a environ 1 a 2 pour 100000 personnes par année. Les
patients atteints d'une ScS limitée ou diffuse ont une espé-
rance de vie nettement moindre a celle de la population nor-
male. Le pronostic est déterminé en premiére instance par
I'atteinte des organes internes, toutefois en corrélation avec
les proportions de I'atteinte cutanée [1, 2, 3].

Le traitement interdisciplinaire a I'Inselspital

Le tableau clinique trés complexe exige une bonne coopéra-
tion interprofessionnelle. Dans les années 2010 et 2011, la
clinique universitaire de rhumatologie, d'immunologie cli-
nique et d'allergologie de I'Inselspital de Berne s'est focalisée
sur la ScS pour améliorer la compréhension de la pathoge-
nese de cette maladie et optimiser I'offre thérapeutique.
Dans ce cadre, les modifications au niveau des vaisseaux et
des os sont examinées et les données des patients sont sai-
sies systématiquement a des fins de recherche au niveau
européen?. Les patients concernés ont été associés au pro-
cessus et continuent de I'étre afin que notre offre soit adap-
tée a leurs besoins.

Toutes les catégories professionnelles de la rhumatologie
sont associées au traitement des personnes concernées.
Elles interviennent en étroit contact les unes avec les autres
et échangent au sujet des besoins des patients. L'offre de la
Clinique consiste en I"établissement d'un diagnostic, le do-
sage des médicaments, des traitements intensifs de physio-
thérapie et d'ergothérapie, des conseils individualisés ou en
groupe fournis par des spécialistes des soins au sujet des
soins de la peau et des muqueuses, des soins des plaies, de
I'alimentation et un travail sur I'image du corps. Des manuels

2 Siehe www.eustar.org

2 cf. www.eustar.org
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Foto 3: Eingeschrankte
Mundéffnung und Mi-
mik. |
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Massnahmen sich daraus ableiten lassen. Das Hauptziel der
Physiotherapie ist es, die allgemeine Mobilitat, die Beweg-
lichkeit und die Selbstandigkeit in den Alltagstatigkeiten zu
erhalten.

Im Vergleich mit anderen rheumatologischen Diagnosen
setzen wir bei Patienten mit SSc ein besonderes Augenmerk
auf die Mundoffnung und die Mimik, die Lungenfunktion, die
Gewebebeschaffenheit und die Organisation einer ambu-
lanten Anschlusstherapie. Uberaus wichtig ist es, dass die
Patienten ein geeignetes Heimprogramm erhalten, welches
sie nach Spitalaustritt téaglich durchflihren kénnen. Eine regel-
massige ambulante Physio- und Ergotherapie ist unabding-
bar, um — je nach Krankheitsintensitat — die Kontrakturzunah-
me maoglichst zu verlangsamen und die Selbstandigkeit und
das Wohlbefinden der Patienten zu gewahrleisten. Bei Be-
darf instruieren wir auch Angehérige in der Behandlung von
Kontrakturen. Die Physiotherapie stellt einen wichtigen Be-
standteil dar, um die Beweglichkeit und die Mobilitat zu erhal-
ten und zu verbessern und dadurch die Lebensqualitat der
Betroffenen zu steigern.

Enge Zusammenarbeit mit wohnortnahen Therapeuten

Unsere Aufgabe als Mitarbeitende der Physiotherapie res-
pektive anderer Gesundheitsberufe in einem Zentrumsspital
—wie dem Inselspital — sehen wir darin, den ambulanten Pra-
xen bei Bedarf Unterstltzung zu bieten. Wir suchen engen
Kontakt zu wohnortnahen Therapeuten und sind Ansprech-
partner bei allfalligen Fragen zur Behandlung.

Ausserdem versuchen wir, die Betroffenen immer wieder
zu der sehr zeitaufwendigen Therapie und zu ihren Heim-
Ubungen zu motivieren. Die von dieser sehr komplexen
Krankheit Betroffenen langjahrig zu begleiten ist ein wichtiger
Bestandteil unserer Aufgaben. So flhrt die Universitatsklinik
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de conseil et des informations ont été publiés; des réflexions
sont en cours sur un projet d'e-learning.

Des bilans annuels sont proposés aux patients atteints de
ScS par toutes les professions. Il s'agit de procédures trés
rapides qu'il est utile d'effectuer lors de rendez-vous peu
espacés. L'objectif est de pouvoir réagir rapidement aux
changements (augmentation des contractures, diminution de
la capacité pulmonaire, cardiaque et de la forme générale)
afin de pouvoir, en cas de besoin, mettre des thérapies am-
bulatoires rapidement en ceuvre a proximité du domicile du
patient ou de les intensifier.

Comme la progression des contractures représente un pro-
bléme important et complexe [4], la physiothérapie et I'ergo-
thérapie ont étroitement collaboré pour élaborer des lignes
directrices basées sur les évidences pour le traitement des
contractures et leur prophylaxie en cas de ScS [5]. Aprés une
recherche de documentation et la prise en compte de I'expé-
rience professionnelle acquise, nous avons défini des étapes
de traitement et la répartition des taches (cf. diagramme).

La physiothérapie pour la sclérose systémique

13 physiothérapeutes et deux étudiants de la Haute Ecole Spé-
cialisée bernoise en Santé (BFH) travaillent en physiothérapie
et en rhumatologie a I'Institut de physiothérapie de I'Inselspital
de Berne. lls sont tous formés au traitement des patients at-
teints de ScS. Chague semaine, le service de rhumatologie
recoit de 1 a 2 patients, le plus souvent pour des éclaircisse-
ments, un diagnostic, I'adaptation d’un traitement ou le controle
de son déroulement. Normalement, cette démarche s'effectue
une fois par an. Une évaluation sur la base des critéres physio-
thérapeutigues fait systématiquement partie de ces contrbles,
afin de pouvoir réagir rapidement aux modifications.

Le diagramme présente les principaux problemes du point
de vue de la physiothérapie et de I'ergothérapie, les criteres
appropriés pour le déroulement du controle et les mesures
qui peuvent en étre dérivées. Le principal objectif de la phy-
siothérapie est de maintenir la mobilité générale, la souplesse
et I'indépendance dans les activités de la vie quotidienne.

En comparaison avec d'autres diagnostics rhumatolo-
giques, chez les patients souffrant de ScS, nous accordons
une attention particulieére a I'ouverture de la bouche et a la
mimique, a la fonction pulmonaire, a la qualité du tissu
conjonctif et a I'organisation d'un traitement ambulatoire adé-
quat. Il est extrémement important d'enseigner aux patients
un programme approprié qu'ils pourront effectuer chaque
jour a domicile aprés leur départ de I'hopital. Une physiothé-
rapie et une ergothérapie ambulatoires réguliéres sont indis-
pensables pour ralentir autant que possible le développe-
ment des contractures ainsi que pour garantir I'indépendance
et le bien-étre des patients. En cas de besoin, nous formons
également des personnes de I'entourage du patient au traite-



fur Rheumatologie, Klinische Immunologie und Allergologie
des Inselspitals Bern RIA mit allen beteiligten Berufsgruppen
und in Zusammenarbeit mit den Patientenorganisationen
jahrlich einen so genannten «nationalen Patiententag» durch.
Zu den Vortragen und vielseitigen Workshops werden Perso-
nen mit Konnektivitiden und Vaskulitiden — also auch SSc-
Betroffene und ihre Angehdrige — eingeladen. Der Tag dient
dem Informationsaustausch und der Auffrischung des Wis-
sens Uber die verschiedenen Krankheitsformen, Symptome

ment des contractures. La physiothérapie représente un pilier
important pour maintenir ou faire progresser la mobilité ou la
souplesse et pour améliorer ainsi la qualité de vie des per-
sonnes concernées.

Une étroite collaboration avec les thérapeutes situés
a proximité du lieu de résidence

En tant que collaborateurs de la physiothérapie ou d'autres

und Therapiemaglichkeiten. |

Hinweise

= Der 12. Nationale Patiententag findet am 24. Oktober

2013 statt. Infos: www.ria.insel.ch

= Der ausflhrliche deutschsprachige Patientenratgeber
«Systemische Sklerose» von O. Distler et al. kann bei der

Autorin bestellt werden: dorothea.schenker@insel.ch

Weiterfiihrende Informationen

= RIA: Universitatsklinik fir Rheumatologie, Klinische
Immunologie und Allergologie: www.ria.insel.ch

= Rheumaliga Schweiz: www.rheumaliga.ch

= SVS: Schweizerische Vereinigung der Sklerodermie-
Betroffenen: www.sclerodermie.ch

= WSF: World Scleroderma Foundation:
www.worldsclerodermafoundation.net

= HPR: Health Professionals in Rheumatology Switzerland:

www.rheuma-net.ch/hpr/professionals

= EULAR: European Ligue Against Rheumatism:
www.eular.org

= EUSTAR: Eular Scleroderma Trials and Research:
www.eustar.org

Dorothea Schenker, Physiotherapeutin BSc,
arbeitet seit 1996 im Institut flr Physiothera-
pie am Inselspital Bern, Schwerpunkt Musku-
loskelettal, Rheumatologie. Sie betreut dort
stationdre und ambulante Patienten der RIA.
Parallel dazu ist sie seit 10 Jahren in ihrer eige-
nen Physiotherapiepraxis in Bern tatig.

Dorothea Schenker

Dorothea Schenker, physiothérapeute BSc, travaille depuis 1996 a l'insti-
tut de physiothérapie de I'Inselspital de Berne. Elle est spécialisée dans le
domaine musculo-squelettique et en rhumatologie. Elle traite des patients
hospitalisés et ambulatoires. Parallelement a cela, elle travaille depuis 10 ans
dans son propre cabinet de physiothérapie a Berne.

professions de la santé travaillant dans un centre hospitalier
tel que I'Inselspital, il est de notre devoir de proposer un sou-
tien aux cabinets externes lorsqu'ils en ont besoin. Nous
recherchons un contact étroit avec les thérapeutes situés
a proximité du lieu de résidence des patients et sommes les
interlocuteurs qui répondent aux éventuelles questions au
sujet du traitement.

En outre, nous tentons de motiver continuellement les
patients pour qu'ils suivent un traitement, méme s'il s'avere
trés prenant en termes de temps, et qu'ils effectuent leurs
exercices a la maison. Un aspect important de notre mission
consiste a accompagner les personnes atteintes par cette
maladie tres complexe au fil des années. C'est pour cette
raison que la Clinigue universitaire de rhumatologie, d'immu-
nologie cliniqgue et d'allergologie de ['Inselspital organise
chague année une journée appelée «Journée nationale des
patients», avec la participation de toutes les catégories pro-
fessionnelles impliquées et en coopération avec les organisa-
tions de patients. Les personnes souffrant de connectivite et
de vasculidite, c¢'est-a-dire les personnes souffrant de ScS et
leur entourage sont invitées aux conférences et aux ateliers
tres diversifiés. Cette journée sert a |I'échange d'informations
et a la mise a jour des connaissances au sujet des diverses
formes de la maladie, de ses symptémes et des possibilités
thérapeutiques. |

) Franziska Heigl, Ergotherapeutin MSc, arbei-
} tet seit 2010 als leitende Ergotherapeutin und
Therapie-Expertin in der RIA. Sie bringt lang-
jahrige Erfahrung im Bereich Rheumatologie
und muskuloskelettaler Beschwerden mit.
2006 schloss sie den Europaischen Master of
Science in Occupational Therapy ab.

Franziska Heigl

Franziska Heigl, ergothérapeute MSc, travaille depuis 2010 comme ergo-
thérapeute-cheffe a la Clinique universitaire de rhumatologie, d'immunolo-
gie clinique et d'allergologie de I'Inselspital. Elle bénéficie d’une expérience
de plusieurs années dans le domaine de la rhumatologie et des problemes
musculo-squelettiques.
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	Systemsklerose : eine seltene Krankheit mit vielen Gesichtern = La sclérose systémique, une maladie rare aux nombreux visages

