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GESUNDHEIT I SANTÉ
THEMA I SUJET

Systemsklerose - eine seltene Krankheit
mit vielen Gesichtern

La sclérose systémique, une maladie rare
aux nombreux visages

DOROTHEA SCHENKER, FRANZISKA HEIGL

Die Systemsklerose - früher Sklerodermie

genannt - ist ein seltenes, komplexes Krankheitsbild

mit sehr unterschiedlichen Verläufen und

Manifestationsformen. Am Inselspital Bern hat

sich dazu ein interdisziplinärer Behandlungsschwerpunkt

gebildet.

Die Systemsklerose (SSc) gehört zu den Konnektivitiden,
einer Gruppe von chronischen autoimmunen Erkrankungen

des Bindegewebes. Sie ist durch entzündliche Veränderungen

sowie durch Fibrosierung der Haut und der inneren

Organe gekennzeichnet.
Man unterscheidet verschiedene Formen der Krankheit,

die sehr unterschiedliche Verläufe zeigen, wie die Spezialisten

Diana Dan und Peter Villiger schreiben: «Die Haut ist fast
immer betroffen, dies gab der Krankheit den ursprünglichen
Namen Sklerodermie (Sklerodermie bedeutet <dicke Haut> in

Altgriechisch). Je nach Ausdehnung des Hautbefalls wird
zwischen einer limitierten und einer diffusen Form
unterschieden... Bei der limitierten SSc treten die Hautveränderungen

im Gesicht, distal der Ellbogen und Knie auf, bei der

diffusen Form sind auch proximale Extremitäten und Rumpf
befallen» [1], Organmanifestationen treten bei beiden
Formen auf und können den Gastrointestinaltrakt, die Lunge, die

Nieren und das Herz betreffen [1],

La sclérose systémique est un tableau clinique

rare et complexe qui présente des évolutions et

des formes de manifestations très diverses.

Linselspital de Berne y a consacré un itinéraire

clinique interdisciplinaire.

La sclérose systémique (ScS) fait partie des connectivités,

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

présentent des évolutions très diverses, comme l'écrivent les

spécialistes Diana Dan et Peter Villiger: «La peau est presque
toujours concernée, c'est ce qui a donné à la maladie son

premier nom de sclérodermie (en grec, sclérodermie signifie

Foto 1: Sehr stark betroffene Hände mit deutlichen Einschränkungen
der Beweglichkeit und typischen Hautläsionen. I Photo 1: Mains très
fortement touchées avec de nettes limitations de la mobilité et des
lésions cutanées typiques.
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Ein komplexes Krankheitsbild

Im Verlauf der Krankheit verhärtet und verdickt sich das

Bindegewebe, was zu Versteifung und Funktionseinbusse der

Gelenke führen kann. Typisch sind ferner Durchblutungsstörungen

an Fländen und Füssen, die sich als Raynaud-Phäno-

mert manifestieren (Foto 1). Zu Beginn sind die Störungen

reversibel, mit Fortschreiten der Krankheit kommt es zu

Einengungen und Verschlüssen der kleinen Gefässe der Akren,
das heisst der Fingerkuppen, Zehen, Nase und des Kinns. Die

daraus entstehende Ischämie bewirkt Juckreiz, Flautläsionen

und schmerzhafte Fingerkuppen-Nekrosen. Zusätzlich zu den

Einschränkungen an den Händen sind auch die Hautveränderungen

im Gesicht für die Betroffenen besonders belastend:

Eine ausgeprägte Straffung der Haut mit reduzierter Mimik
und eingeschränkter Mundöffnung ist oft zu beobachten.

Entzündungen und Schäden an Tränen- und Speicheldrüsen

können Augen- und Mundtrockenheit verursachen. Häufig

sind auch die Atemwege, die Haut und die genitalen
Schleimhäute zu trocken.

Die limitierte SSc kann im Verlauf in eine pulmonal-arteri-
elle Hypertonie münden, die diffuse Form führt eher zu einer

interstitiellen Lungenerkrankung. Klinisch zeigen beide

Lungenbeteiligungen eine Dyspnoe. Typische Symptome bei der

Erkrankung des Magendarmtrakts sind Reflux, Durchfall oder

Verstopfung und Malabsorption. Gefürchtet 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-jährige
Patienten, mehr Frauen als Männer (4-12:1). Man rechnet

mit etwa 1 bis 2 Neuerkrankungen pro 100000 Menschen

pro Jahr. Im Vergleich zur Normalbevölkerung haben sowohl
Patienten mit einer limitierten wie auch Patienten mit einer

diffusen Systemsklerose eine deutlich verminderte
Lebenserwartung. 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 interdisziplinäre Behandlung am Inselspital

Das sehr komplexe Krankheitsbild erfordert eine gute
interprofessionelle Zusammenarbeit. In den Jahren 2010 und 2011

legte die Universitätsklinik für Rheumatologie, Klinische

Immunologie und Allergologie des Inselspitals Bern (RIA) einen

Schwerpunkt auf die Systemsklerose, um das therapeutische

Das Raynaud-Phänomen ist eine Vaskulopathie, die durch vorübergehende

Gefässspasmen 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

Blässe, Blauverfärbung und Rötung der Finger oder Zehen auf.

<peau épaisse>). Selon l'extension de l'atteinte cutanée, on

fait la distinction entre une forme limitée et une forme
diffuse... 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 cœur [1],

Un tableau clinique complexe

Au cours de la maladie, le tissu conjonctif se durcit et s'épaissit,

ce qui peut entraîner un enraidissement et des

dommages 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 Phénomène de Raynaud1 (photo 1). Au début, ces troubles

sont réversibles, mais avec la progression de la maladie, ils

entraînent des rétrécissements et des occlusions des petits
vaisseaux acraux, c'est-à-dire des bouts des doigts, des

orteils, du nez et du menton. L'ischémie qui en résulte

provoque des démangeaisons, des lésions cutanées et des

nécroses douloureuses des bouts des doigts. En plus des

limitations qui s'installent au niveau des mains, les modifications

cutanées au niveau du visage sont elles aussi particulièrement

pénibles pour les personnes atteintes: on observe

souvent un durcissement prononcé de la peau avec une
mimique réduite et une limitation de l'ouverture de la bouche.

Des inflammations et des lésions au niveau des glandes

lacrymales et des glandes salivaires peuvent causer une
sécheresse oculaire et buccale. Souvent, les voies respiratoires,
la peau et les muqueuses génitales sont également trop
sèches.

Au fil du temps, la ScS limitée peut déboucher sur une

hypertension pulmonaire et artérielle, la forme diffuse
entraîne plutôt une maladie interstitielle des poumons. Sur le

plan clinique, les deux types d'atteintes pulmonaires
présentent une dyspnée. Les symptômes typiques de l'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'à présent, des facteurs génétiques et des processus
autoimmunologiques ont pu être 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

Le phénomène de Raynaud est une vasculopathie provoquée par des

spasmes temporaires des vaisseaux. Ils se produisent le plus souvent

au niveau des doigts, des doigts de pied, du nez et du menton. Ainsi,

l'irrigation de la zone concernée est réduite. Cela entraîne des accès

successifs de pâleur, de bleuissement ou de rougissement des doigts

ou des doigts de pied.
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Fachbereich

Outcome

Erfassung, Messinstrumente,
Material

mögliche Massnahmen;
Intensität und Auswahl nach
Bedarf bzw. Beeinträchtigung

Arzt -
Pflege -

Sozialdienst —

/— Physiotherapie PT —

Patient mit
Systemsklerose SSc

Ernährungsberatung —

Psychologischer
Dienst

Leistungsfähigkeit
- Lunge/Herz,

allgemeine Fitness

Lungenfunktion,
Inspirationsvolumen

6-Minuten-Gehtest (Puls, 02-

Sättigung, Blutdruck, Gehstrecke),
Pulsoximeter, Blutdruckgerät,
BORG-Dyspnoe, BORG-Müdigkeit

Ausdauertraining: Gehtraining,
Laufband, Velo,Treppe

— Beratung bzgl. Mobilität und Sport
^— Heimprogramm

Volumetrischer
Training mit dem volumetrischen AtemtrainerAtemtrainer

— Thorax

- Beweglichkeit —

Mundöffnung/
Mimik

TheraBite® Range
of Motion Scale

Differenz In- und Exspiration,
Messband

Obere Extremität:
- grosse Gelenke

(Schultern, Ellbogen)

Untere Extremität:
Hüfte, Knie, Füsse

— Go

Go

- Wirbelsäule Finger-Boden-Abstand,
Schober, Ott, Messband

/— Gewebebehandlung

,— Aufdehnen

"— Instruktion Heimprogramm

'— Bei Bedarf Weiterverweis an Kieferspezialisten

,— Training mit dem volumetrischen Atemtrainer

>— Tiefatmung

'— Instruktion Heimprogramm
^— Förderung Wahrnehmung

/— Passive Mobilisation

Instruktion Heimprogramm
^— Überkopfpendelzug

Passive Mobilisation

Instruktion Heimprogramm

Instruktion Heimprogramm

Bindegewebsmassage

Gewebe massieren, lockern
- Gewebebeschaffenheit Tastbefund —

- Schwellung — Umfangmessung, Messband — Lymphdrainage inkl. Hände

Kraft Kraftmessung, Kraftmesszelle Instruktion Heimprogramm

Beratung
- Schluckstörungen Abklärung, Schluckversuch

- Organisation ambulante Therapie

- Organisation physiotherapeutische Verlaufskontrolle

bei BedarfWeiterverweis
an Schluckspezialisten

^— Ergotherapie ET —

Flussdiagramm: Behandlungsschritte
und Aufgabenverteilung PT-ET bei
Systemsklerose.

Betätigungsperformanz,
Einschränkungen im Alltag

Offene Stellen, nekrotische
- Veränderungen an den

Händen, akrale Nekrosen

- Raynaud-Syndrom

Canadian Occupational Performance
Measure COPM, Assessment of Motor
and Process Skills AMPS

Sichtbefund, Erfassen von
Gefahrenquellen fürVerletzungen/
Traumata v.a. an den Händen

Erfassen von Raynaud-Syndrom
auslösenden Faktoren undTätigkeiten,
Raynaud-Tagebuch

Beweglichkeit
- Handgelenke, Fingergelenke,

Handspanne (Dig l-V, I—II, II—V)

Goniometer, Massstab, Digit-O-Meter,
Faustschlusssperrdistanz,
Fingernageltischabstand, Fingerspreizung

Beratung,Training von Alltagstätigkeiten
- auch arbeitsbezogen inkl.

Hilfsmittelabklärung und -beratung

Informationen zu Selbsthilfegruppen SSc
sowie Angebote der Rheumaliga Schweiz

Trauma-Schutz-Beratung
~ inkl. Fingerkuppenschutz

Bei BedarfWeiterverweis an

_ Wund-Expertin bzw. Pflegeberatung
(Ulcéra und Hautsklerose)

Kälteschutzberatung gemäss
Beratungsleitfaden Raynaud-Syndrom

- Instruktion bzgl. Wärmemanagement

- Paraffinbad - auch für zu Hause

- Passive Mobilisation der Hände

- Instruktion Heimprogramm

- Paraffinbad

Bei Bedarf Schienenanpassung
~

(bei Patienten mit hoher Compliance)

Bei Bedarf und in Absprache mit PT

Anpassen von Kompressionshandschuhen

- Handkraft Jamar, Pinch-Gauge Instruktion Heimprogramm mit Knetmasse

Instruktion Heimprogramm- Geschicklichkeit 9-Hole-Peg-Test

- Organisation ambulante Ergotherapie

- Organisation ergotherapeutische Verlaufskontrolle
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