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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,
Material

mdogliche Massnahmen;

Intensitat und Auswahl nach
Bedarf bzw. Beeintrachtigung

Arzt -

Pflege

Sozialdienst — Patient mit

Systemsklerose SSc

Ernahrungsberatung —

Psychologischer
Dienst

= Ergotherapie ET

Flussdiagramm: Behandlungsschritte

und Aufgabenverteilung PT-ET bei
Systemsklerose.

/— Physiotherapie PT

Leistungsfahigkeit
- Lunge/Herz,
allgemeine Fitness

Lungenfunktion,
Inspirationsvolumen

Mundéffnung/
Mimik

— Thorax

- Beweglichkeit —

6-Minuten-Gehtest (Puls, 02-
Sattigung, Blutdruck, Gehstrecke),
Pulsoximeter, Blutdruckgerat,
BORG-Dyspnoe, BORG-Miidigkeit

GESUNDHEIT SANTE

THEMA

Ausdauertraining: Gehtraining,
Laufband, Velo, Treppe

— Beratung bzgl. Mobilitat und Sport

N .
Heimprogramm

Volumetrischer
Atemtrainer

J—

TheraBite® Range v
of Motion Scale "

Differenz In- und Exspiration,
Messband .

A

Obere Extremitat: =
- grosse Gelenke — Go
(Schultern, Ellbogen) -
Untere Extremitat:
Go

Hufte, Knie, Fusse

- Wirbelséule

- Gewebebeschaffenheit

Finger-Boden-Abstand,
Schober, Ott, Messhand

Bindegewebsmassage

Tastbefund —

Training mMit dem volumetrischen Atemtrainer

Gewebebehandlung

— Aufdehnen

Instruktion Heimprogramm

Bei Bedarf Weiterverweis an Kieferspezialisten

— Training mit dem volumetrischen Atemtrainer

>— Tiefatmung

Instruktion Heimprogramm

Forderung Wahrnehmung

Passive Mobilisation
Instruktion Heimprogramm

Uberkopfpendelzug

Passive Mobilisation

Instruktion Heimprogramm

Instruktion Heimprogramm

Gewebe massieren, lockern

- Schwellung — Umfangmessung, Messband — Lymphdrainage inkl. Hande

Kraft

- Schluckstérungen

Kraftmessung, Kraftmesszelle

Abklarung, Schluckversuch

Beratung

Instruktion Heimprogramm

bei BedarfWeiterverweis

an Schluckspezialisten

- Organisation ambulante Therapie

- Organisation physiotherapeutische Verlaufskontrolle

Betatigungsperformanz,
Einschrankungen im Alltag

Offene Stellen, nekrotische
- Veranderungen an den
Handen, akrale Nekrosen

- Raynaud-Syndrom

Beweglichkeit
- Handgelenke, Fingergelenke,
Handspanne (Dig |-V, 1—ii. 1—V)

- Handkraft

- Geschicklichkeit

Jamar, Pinch-Gauge

9-Hole-Peg-Test

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

Sichtbefund, Erfassen von
Gefahrenquellen fiirVerletzungen/
Traumata v.a. an den Handen

Erfassen von Raynaud-Syndrom
auslosenden Faktoren undTatigkeiten
Raynaud-Tagebuch

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

- Organisation ambulante Ergotherapie

- Organisation ergotherapeutische Verlaufskontrolle

Beratung, Training von Alltagstatigkeiten
- auch arbeitsbezogen inkl.
Hilfsmittelabklarung und -beratung

Informationen zu Selbsthilfegruppen SSc

SUJET

sowie Angebote der Rheumaliga Schweiz

Trauma-Schutz-Beratung
~ inkl. Fingerkuppenschutz

Bei BedarfWeiterverweis an
Wund-Expertin bzw. Pflegeberatung
(Ulcéra und Hautsklerose)

Kalteschutzberatung gemass
Beratungsleitfaden Raynaud-Syndrom

- Instruktion bzgl. Warmemanagement

- Paraffinbad - auch fiir zu Hause

- Passive Mobilisation der Hande
- Instruktion Heimprogramm
- Paraffinbad

Bei Bedarf Schienenanpassung
* (bei Patienten mit hoher Compliance)

Bei Bedarf und in Absprache mit PT
Anpassen von Kompressionshandschuhe

Instruktion Heimprogramm mit Knetmasse

Instruktion Heimprogramm
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