
D iese Erkrankung 
wurde früher 
auch als Sklero-
dermie bezeich-

net. Der Name kommt aus dem 
Alt-Griechischen und setzt sich 
zusammen aus „skleros“ für 
hart und „dermie“ für Haut. 
Da aber vielfach nicht nur die 
Haut, sondern auch verschie-
dene innere Organe betrof-
fen sind, werden heute zuneh-
mend die Begriffe „Systemische 
Sklerose“ oder „Systemische 
Sklerodermie“ verwendet. Die 

Krankheit gehört zu den rheu-
matischen Erkrankungen und 
dort zur Gruppe der Kolla
genosen. Sie ist mit einer Häu-
figkeit von einem Betroffenen 
pro 10 000 Einwohner sehr sel-
ten. Meist tritt die systemische 
Sklerose im mittleren Lebens-
alter zwischen dem 30. und 
50. Lebensjahr auf. Frauen sind 
zwischen drei- und achtmal 
so häufig betroffen wie Män-
ner. Abzugrenzen von der sys-
temischen Sklerose ist die zir-
kumskripte Sklerodermie, auch 

Morphea genannt, bei der aus-
schließlich die Haut betroffen 
ist.

Einteilung Die systemische 
Sklerose lässt sich wiederum in 
zwei Typen einteilen: die dif-
fuse Form, bei der der gesamte 
Körper betroffen ist, und die li-
mitiert kutane Form, die sich 
auf die Hände und Füße be-
schränkt. Zu der letzteren wird 
auch das CREST-Syndrom ge-
zählt. Dabei steht CREST für 
Calcinosis cutis (Hautverkal-

kung), Raynaud-Syndrom, 
Ösophagus-Bewegungsstörung 
(englisch: Esophagus), Sklero-
daktylie (Verhärtung der Fin-
ger) und Teleangiektasie (er-
weiterte Hautgefäße). 
Die Ursache der systemischen 
Sklerose ist unklar. Sicher ist, 
dass es sich um eine Autoim-
munerkrankung handelt, die 
mit einer erhöhten Entzün-
dungsaktivität im Körper ein-
hergeht. In der Folge kommt es 
zu einer Schädigung der kleinen 
Gefäße und einer übermäßigen 
Produktion von steifen Binde-
gewebsfasern.

Symptome Zu den ersten 
Symptomen zählt bei den meis-
ten Patienten das Raynaud-Syn-
drom, also kurzzeitige Durch-
blutungsstörungen der Hände, 
wobei dieses allerdings auch 
andere Ursachen haben kann 
als eine systemische Sklerose. 
An der Haut entwickeln sich 
durch die Überproduktion der 
Bindegewebsfasern Schwel-
lungen und Verdickungen, die 
zunehmend verhärten. Typi-
scherweise treten sie zuerst an 
den Händen, Fingern und Un-
terarmen, aber auch am Rumpf 
und im Gesicht auf; später brei-
ten sie sich weiter aus. An den 
Fingerspitzen kann es zu Ulze-
rationen kommen. Gelegentlich 
können im Bindegewebe der 
Haut auch schmerzhafte Ver-
kalkungen auftreten. Die Haut-
verdickungen im Gesicht kön-
nen die Mimik einschränken, 
Patienten können den Mund 
weniger weit öffnen, das Zun-
genbändchen kann sich ver
kürzen.
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Systemische Sklerose
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Bei dieser Erkrankung werden vor allem in der Haut der Patienten, aber 
auch in inneren Organen im Übermaß unelastische Bindegewebsfasern 
produziert. Die Folgen sind Verhärtungen und Funktionsstörungen.
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Zusätzlich zur Haut können 
innere Organe beteiligt sein, 
vor allem die Lunge, der Ver-
dauungstrakt, das Herz und 
die Niere. Auch hier kommt 
es zu einer Überproduktion 
von Bindegewebsfasern und 
Einlagerung in die Organe. 
In der Lunge führt dies dazu, 
dass die Elastizität abnimmt 
und der Gasaustauschweg län-
ger wird. Als Folge kann der 
Körper letztendlich schlech-
ter mit Sauerstoff versorgt wer-
den. Beim Verdauungstrakt ist 
meist zuerst der Ösophagus be-
troffen, der durch die Einlage-
rung von Bindegewebsfasern 
versteift. Aber auch weitere Ab-
schnitte können beteiligt sein. 
Mögliche Folgen umfassen 
Schluckbeschwerden, Sodbren-
nen, Schmerzen, eine gestörte 
Verdauung und Nahrungs-
aufnahme sowie Verstopfung. 
Werden die Bindegewebsfasern 
ins Herz eingelagert, kommt es 
zu einer Verdickung und Ver-
härtung des Organs, was letzt-
endlich zu einer Herzinsuffi-
zienz führen kann. Bei einer 
Einlagerung in die Niere wird 
deren Funktion gestört, was 
sich durch eine verringerte 
Nierenfunktion und Bluthoch-
druck bemerkbar machen kann. 
Schließlich können auch Mus-
keln und Gelenke betroffen 
sein. Generell gilt: Die Verläufe 
können individuell sehr unter-
schiedlich ausfallen.

Diagnose Für die Diagnose 
wird das Blut auf ANA (anti-
nukleäre Antikörper) unter-
sucht. Ihr Nachweis stellt einen 
Hinweis auf eine systemische 
Sklerose dar. Zudem wird im 
Blut nach Hinweisen auf Funk-
tionsstörungen der beteiligten 
Organe gefahndet, zum Bei-
spiel in Form von pathologi-
schen Nierenwerten oder Mus-
kelenzymen. Dazu kommen 
die Untersuchungen der Or-
gane selbst mittels Lungenfunk-

tionstest, Röntgen-Aufnahmen 
oder EKG.

Behandlung Vom Verlauf und 
den Symptomen, die beim ein-
zelnen Patienten im Vorder-
grund stehen, hängt die The-
rapie ab. Wichtig ist in jedem 
Fall ein absoluter Rauchstopp, 
da Nikotin die Gefäße weiter 
schädigt. Viele Patienten benö-
tigen gefäßerweiternde Subs-
tanzen wie etwa Kalziumkanal
blocker, Prostaglandinderivate 
oder Entothelinrezeptorantago
nisten; in schweren Fällen kön-
nen auch Infusionen nötig sein. 
Eine Alveolitis wird mit Cyclo
phosphamid behandelt. Bei ei
ner Herz- und/oder Muskelbe
teiligung können in seltenen 
Fällen Kortisonpräparate not-
wendig sein. Gegen Hautver-
härtungen kann eine Licht-
therapie mit PUVA eingesetzt 
werden. Manchmal ist eine 
Behandlung mit Methotrexat 
(MTX) oder anderen Rheu
mamedikamenten sinnvoll. Bei 
einer Magenbeteiligung oder 
Sodbrennen können Proto-
nenpumpenhemmer angewen-
det werden. Im Falle einer Nie-
renbeteiligung werden häufig 
ACE-Hemmer verschrieben, 
bei einer Herzbeteiligung Me-
dikamente gegen Herzrhyth-
musstörungen. 
Generell ist Hautpflege sehr 
wichtig, zumal die Haut und 
auch die Schleimhäute sehr tro-
cken werden können. Ergän-
zende Maßnahmen wie Phy-
siotherapie, um die (Finger)
gelenke beweglich zu halten, 
Lymphdrainagen und Atem-
gymnastik haben ebenfalls 
einen hohen Stellenwert. Be-
troffene sollten vor allem in 
den kälteren Jahreszeiten auf 
warme Kleidung, insbeson-
dere der Hände und der Füße, 
achten.  ■

Dr. rer. nat. Anne Benckendorff, 
Medizinjournalistin
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