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SANTÉGESUNDHEIT
THEMA I SUJET

Systemische Sklerodermie

La sclérodermie systémique

MICHAEL BUSLAU

Die Erkrankung des Bindegewebes beeinträchtigt
die Organe und schränkt viele Funktionen ein,

zum Beispiel der Hand. Der Krankheitsprozess

kann nicht sicher gestoppt werden. Die Betroffenen

profitieren jedoch von symptomatischen

Therapien.

Die systemische Sklerodermie ist eine seltene und letali-

tätsbelastete Multisystemkrankheit mit folgenden
Kernmerkmalen: generalisierte Vaskulopathie, Autoimmunreaktionen

mit nachfolgender Entzündung und konsekutiver Fibrose

aufgrund einer pathologischen Stimulation des Bindege-
websstoffwechsels. 80 Prozent der Betroffenen sind Frauen.

Die Prävalenz der systemischen Sklerodermie liegt in

Europa bei zirka 200 pro 1 Million Einwohner, die Inzidenz bei

zirka 20 pro 1 Million Einwohner pro Jahr. Für die Schweiz mit
ihren 8,5 Millionen Einwohnern heisst dies, dass hierzulande

zirka 1700 Betroffene mit systemischer Sklerodermie leben

und jährlich ungefähr 170 neu hinzukommen.

Bezogen auf das Ausmass der Hautsklerose unterscheidet

man hauptsächlich zwei Formen der systemischen
Sklerodermie (SSc):

die limitierte SSc: Befall der Hände und Unterarme, der

Füsse und Unterschenkel, des Gesichts und Dekolletés

die diffuse SSc: Hautsklerose auch der oberen Extremitäten

sowie der Brust- und Bauchregion.

Seltener sind Überlappungssyndrome der Sklerodermie mit
anderen Autoimmunkrankheiten sowie bei Fehlen von
Hautsklerose die sogenannte «Sklerodermie sine scleroderma».

Die eigentliche Ursache der Sklerodermie ist nicht

bekannt, doch scheinen sowohl genetische als auch epigenetische

Einflüsse (Umwelteinflüsse) von Bedeutung.

Erstes Indiz: das Raynaud-Phänomen

Das Frühstadium der Erkrankung ist oft durch uncharakteristische

Allgemeinbeschwerden wie ein Krankheitsgefühl,
Abgeschlagenheit und Müdigkeit geprägt. Oft Monate bis Jahre

vorher kommt es erstmals zu kälteabhängigen, krampfartigen

Cette affection du tissu conjonctif porte atteinte

aux organes et limite de nombreuses fonctions,

notamment celles de la main. Le processus de la

maladie ne peut être stoppé avec certitude.

Les personnes concernées bénéficient toutefois

de traitements symptomatiques.

La sclérodermie systémique est une maladie multisysté-
mique rare qui peut être létale. Ses principales

caractéristiques sont les suivantes: une vasculopathie généralisée,
des réactions auto-immunes suivies d'inflammations et de

fibrose consécutive causée par une stimulation pathologique
du métabolisme du tissu conjonctif. 80% des personnes
touchées sont des femmes.

En Europe, la prévalence de la sclérodermie systémique
s'élève à environ 200 cas pour 1 million d'habitants et son

incidence à environ 20 cas pour 1 million d'habitants par an.

Pour la Suisse et ses 8,5 millions d'habitants, cela signifie

qu'environ 1700 personnes sont atteintes de sclérodermie

systémique et qu'environ 170 nouveaux cas s'ajoutent à

ceux-ci chaque année.

Selon l'ampleur de la sclérose cutanée, on distingue
principalement deux formes de sclérodermie systémique:

Abbildung 1: Ödemsklerose der Hände (puffy hands). Patientin mit
limitierter systemischer Sklerodermie. Frühstadium der Erkrankung. I

Illustration 1 : Œdème scléreux des mains (puffy hands). Patiente atteinte
de sclérodermie systémique limitée. Stade précoce de la maladie.
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Abbildung 2: Sklerodaktylie der Hände. Ungenügender Faustschluss.
Patientin mit diffuser systemischer Sklerodermie. Fortgeschrittenes
Stadium der Erkrankung. I Illustration 2: Sclérodactylie des mains.
Fermeture insuffisante du poing. Patiente atteinte de sclérodermie
systémique diffuse. Stade avancé de la maladie.

Durchblutungsstörungen der Hände, dem sogenannten Ray-

naud-Phänomen (RP). Es wird nicht selten zunächst als

harmlos fehlerkannt.
Bereits in diesem Stadium kann durch einfache diagnostische

Massnahmen, mit Bestimmung antinukleärer Autoanti-

körper im Blut (ANA, ENA) und periungualem1 Nachweis

struktureller Kapillarschäden durch Kapillarmikroskopie, der

Verdacht auf eine beginnende Systemsklerose mit hoher

Treffsicherheit geäussert werden [1], Gefordert wird deshalb,

dass jedes Raynaud-Phänomen entsprechend abgeklärt
wird, zumal zirka 10 Prozent der Betroffenen mit einem
sogenannten primären Raynaud-Phänomen ohne nachweisbare

Grundkrankheit im weiteren Verlauf doch eine Kollagenose
entwickeln.

Die Überlebenszeit hat sich erhöht

Ist die Diagnose systemische Sklerodermie gestellt, werden
heute regelmässige Staging-Untersuchungen empfohlen, um

Organschäden frühzeitig zu erfassen und falls möglich
symptomatisch zu behandeln. Dieses Vorgehen hat in den letzten

20 Jahren die Überlebenszeit der Betroffenen wesentlich
verbessert. So liegt die 5-Jahres-Überlebenszeit nach Diagnosestellung

derzeit im Schnitt bei ungefähr 80 Prozent, die

10-Jahres-Überlebenszeit bei zirka 66 Prozent [2],

Die Haupttodesursache der systemischen Sklerodermie
ist heute das Lungenversagen (z. B. Lungenfibrose, pulmonale

arterielle Hypertonie), gefolgt von kardiovaskulären

(Myokardfibrose) und gastroenterologischen Komplikationen (Folgen

der Maldigestion und Malabsorption). Das früher bei der

Todesursache führende Nierenversagen (akute renale Krise)

ist durch die rechtzeitige Behandlung mit ACE-Hemmern2

zahlenmässig in den Hintergrund getreten. Betroffene sind

heute zunehmend auch durch Infektionen und maligne
Erkrankungen bedroht.

1 Periungual: um den Nagel herum.
2 ACE-Hemmer: blutdrucksenkende und gefässerweiternde Wirkstoffe.

la sclérodermie systémique limitée: elle touche les mains

et les avant-bras, les pieds et la partie inférieure des

jambes, le visage et le décolleté;
la sclérodermie systémique diffuse: la sclérose cutanée

touche aussi les extrémités supérieures ainsi que la zone
de la poitrine et du ventre.

Les syndromes de recoupement de la sclérodermie avec

d'autres maladies auto-immunes, ainsi qu'avec la «sclérodermie

sine scleroderma» en cas d'absence de sclérose cutanée,

sont plus rares.

La véritable cause de la sclérodermie n'est pas connue,
mais des influences tant génétiques qu'épigénétiques
(influences environnementales) semblent jouer un rôle.

Premier indice: le phénomène de Raynaud

À un stade précoce, la maladie est souvent marquée par des

troubles généraux non caractéristiques comme un sentiment

général d'être malade, de l'abattement et de la fatigue.
Souvent, des troubles de la circulation sanguine au niveau des

mains, liés au froid et prenant la forme de crampes,
apparaissent des mois ou des années avant la survenue de la

maladie, c'est le phénomène de Raynaud. Il n'est pas rare

qu'on le considère par erreur comme un problème anodin

dans un premier temps.
À ce stade déjà, de simples mesures diagnostiques pour

définir la présence d'auto-anticorps antinucléaires dans le

sang (ANA, ENA) et de dommages capillaires structurels par
indication péri-unguéale1 via une microscopie capillaire
permettent de déterminer si un début de sclérose systémique
est soupçonné [1]. Il est donc nécessaire de vérifier chaque

phénomène de Raynaud. Environ 10% des personnes qui

sont atteintes du phénomène de Raynaud primaire
développent une collagénose sans qu'aucune maladie de base ne

soit détectable dans la suite du déroulement de la maladie.

Abbildung 3: Sklerosierung der Hände. Digitale Ulzeration der Finger.
Patient mit diffuser systemischer Sklerodermie. Spätstadium der
Erkrankung. I Illustration 3: Sclérose des mains. Ulcération des doigts.
Patient atteint de sclérodermie systémique diffuse. Stade tardif de la

maladie.

1 Péri-unguéal: autour de l'ongle.

PHYSIOACTIVE 5.2018



GESUNDHEIT SANTÉ
THEMA I SUJET

Schwere Auswirkungen auf Organe und Funktionen

Sklerodermiepatientinnen und -patienten leiden an den

Folgen der unterschiedlichen Organschäden, Funktionsstörungen

und Einschränkungen der Lebensqualität. Aus Sicht der

Betroffenen stehen folgende Beschwerden im Vordergrund:

beeinträchtigte Handfunktion (u.a. Beugekontrakturen der

Finger, schmerzhafte, schlecht heilende Ulzerationen der

Haut), eine nachlassende körperliche Kraft und Ausdauer,
Atemnot bei Belastung, ein ständiges inneres Kältegefühl,
zunehmende Müdigkeit und Schlafstörungen, Schluck- und

Verdauungsstörungen sowie soziale Einschränkungen durch

die Krankheit (Partnerschaft, Familie, Beruf). Krankheitsbedingt

veränderte Konturen und Einschränkungen des
Gesichts sind ein weiteres Problem [3, 4], Jeder zweite Betroffene

mit Sklerodermie durchlebt depressive Episoden.
Der Organbefall ist vielfältig. Derzeit fehlt jedoch eine

Basismedikation, die überzeugend in der Lage wäre, den Krank-

heitsprozess Sklerodermie wesentlich zu verlangsamen oder

zu stoppen. Dies macht es notwendig, drohende Organschäden

frühzeitig zu erkennen und ihnen symptomatisch
entgegenzuwirken. Hierbei sind medikamentöse, besonders

durchblutungsfördernde, immunsuppressive, immunmodulierende

und antifibrotische Therapien von Bedeutung [5].
Als hoffnungsvolles Therapieverfahren etabliert sich derzeit

die autologe Stammzelltransplantation. Ihre Indikation

wird besonders für die Therapie von Patienten mit diffuser

systemischer Sklerodermie im Frühstadium der Erkrankung

gesehen.

Nichtmedikamentöse Therapien

Patientinnen und Patienten mit Sklerodermie profitieren sehr

von nichtmedikamentösen Therapien, wie zum Beispiel

Physiotherapie einschliesslich physikalischer Medizin und

medizinischer Trainingstherapie, ferner von Ergotherapie,
Osteopathie, Logopädie und Ernährungstherapie [6, 7],

Psychologische Therapien dienen der Verbesserung von Coping-

Strategien. Verfahren der dermatologischen Kosmetologie
sind in der Lage, den krankheitsbedingten und zum Teil

entstellenden Gesichtsveränderungen, die das Selbstwertgefühl
der Betroffenen erheblich beeinträchtigen können, temporär
entgegenzuwirken. Ziel der patientenzentrierten multidiszipli-
nären Therapie ist es, die Lebensqualität der Betroffenen zu

verbessern [8].

Physiotherapie

Obgleich die positiven Wirkungen der Physiotherapie bei

Sklerodermie gut etabliert sind und sich nach eigener Erfahrung

an grossen Patientenzahlen bewährt haben, ist die

wissenschaftliche Datenlage insgesamt noch lückenhaft. Es

existieren überwiegend kleinere Fallserien und Fallkontrollstudien,

aber nur wenige prospektive randomisierte kontrollierte

Studien. Dies überrascht aber wegen der Seltenheit
des Krankheitsbildes nicht.

Abbildung 4: Stammsklerose und Sklerose der oberen Extremitäten.
Patient mit diffuser systemischer Sklerodermie. Spätstadium der
Erkrankung. I Illustration 4: Sclérose viscérale et sclérose des extrémités

supérieures. Patient atteint de sclérodermie systémique diffuse.
Stade tardif de la maladie.

Augmentation de la durée de survie

Une fois le diagnostic de la sclérodermie systémique posé,

on recommande des examens réguliers de staging afin de

repérer précocement tout organe endommagé et de le traiter,
si possible de manière symptomatique. Au cours des 20

dernières années, cette manière de procéder a nettement amélioré

la durée de survie des patients. L'espérance de vie à

5 ans après le diagnostic s'élève actuellement à environ

80%, l'espérance de vie à 10 ans à environ 66% [2],
La principale cause de décès dû à la sclérodermie

systémique est aujourd'hui l'insuffisance respiratoire (fibrose
pulmonaire, hypertonie artérielle pulmonaire), suivie de complications

cardio-vasculaires (fibrose du myocarde) et gastro-
entérologiques (conséquences d'une mauvaise digestion et

d'une mauvaise absorption). Autrefois première cause de

décès, l'insuffisance rénale (crise rénale aiguë) est passée au

second plan grâce à un traitement d'inhibiteurs de l'ECA2

entrepris à temps. Aujourd'hui, les patients sont également
de plus en plus menacés par des infections et des maladies

malignes.

De graves effets sur les organes et les fonctions

Les patients atteints de sclérodermie souffrent des suites

des différentes lésions organiques, de troubles fonctionnels

et de restrictions de la qualité de vie. De leur point de vue,
les troubles suivants apparaissent au premier plan: atteinte
de la fonction de la main (notamment des contractures en

flexion des doigts et des ulcérations cutanées douloureuses

et guérissant mal), diminution de la force et de l'endurance

physiques, détresse respiratoire en cas de charge, sensation

de froid intérieure constante, fatigue en hausse, troubles du

sommeil, troubles de la déglutition et de la digestion ainsi que

2 Inhibiteurs de l'ECA: agents hypotenseurs et vasodilatateurs.
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