PRAXIS RHEUMATISCHE ERKRANKUNGEN

Mischkollagenose

Patienten zeigen Symptome verschiedener klassischer Kollagenosen wie SLE,
systemische Sklerose, Polymyositis und/oder rheumatoider Arthritis. Sie kdnnen
gleichzeitig oder nacheinander auftreten.

anz iberwiegend sind
junge Frauen von Misch-
kollagenosen betroffen -
rund zehnmal héufiger
als Mianner. Es handelt sich dabei um
eine inhomogene Gruppe von Au-
toimmunerkrankungen, die dadurch
charakterisiert ist, dass Hauptsymp-
tome von mindestens zwei verschie-
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denen klassischen Kollagenosen
auftreten, ohne dass deren Klassifi-
kationskriterien erfiillt sind. Diese
umfassen den systemischen Lupus
erythematodes, die systemische
Sklerose, die Polymyositis und die
rheumatoide Arthritis. Im Labor las-
sen sich fast immer spezifische Auto-
antikorper gegen das Ul small nuc-
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lear ribonucleoprotein autoantigen
(UInRNP) nachweisen. Weil diese
aber bei anderen Erkrankungen
ebenfalls vorkommen und die Symp-
tome auch zeitlich versetzt auftreten
kénnen, kann die Diagnose eine He-
rausforderung darstellen.
Mischkollagenosen werden nach
ihrem Erstbeschreiber auch
Sharp-Syndrom genannt; im Eng-
lischen werden der Begriff Mixed
Connective Tissue Disease und seine
Abkiirzung MCTD verwendet. Auch
die Bezeichnung Overlap- bezie-
hungsweise Uberlappungssyndrom
findet sich, wobei aber der Gebrauch
nicht immer einheitlich ist. Wie hau-
fig Mischkollagenosen auftreten, ist
nicht genau bekannt.

Ursache unbekannt Klar ist, dass
es sich bei den Mischkollagenosen
um Autoimmunerkrankungen han-
delt, bei der sich das Immunsystem
irrtimlich gegen Bestandteile des ei-
genen Korpers richtet. Warum dies
geschieht, weifl man jedoch nicht.
Vermutlich existiert eine genetische
Pradisposition — wenn dann gewisse
weitere Faktoren dazukommen,
bricht die Erkrankung aus. Da starke
Sonnenstrahlung die Erkrankung
auslosen oder verschlimmern kann,
spielt offenbar UV-Strahlung eine
Rolle. Nicht selten tritt sie erstmals
nach einer Entbindung auf. Dies zu-
sammen mit der Tatsache, dass
Frauen deutlich hdufiger betroffen
sind als Ménner, lasst vermuten, dass
weibliche Geschlechtshormone auf
eine bislang unbekannte Weise be-
teiligt sind.



Vielfdltige Symptome Meist bre-
chen Mischkollagenosen im Alter
zwischen 15 und 35 Jahren erstmals
aus. Bei vielen Patienten tritt ein
Raynaud-Syndrom auf, bei dem die
Hinde bei Kilte durch eine Durch-
blutungsstorung zunichst weifl und
spéter blau werden, bevor sie sich
wieder erwdrmen; zum Teil konnen
hier Nekrosen zuriickbleiben. Die
Hinde und Finger konnen bei
Mischkollagenosen - unabhingig
von der Temperatur - auch an-
schwellen und schmerzen (Arthral-
gie, Arthritis, Wurstfinger). Eine
Sklerodaktylie, also eine Verhirtung
der Haut an den Fingern, kann
ebenfalls vorkommen. Mdglich ist
auch eine Myositis. Haufig ist eine
Einschrankung der Beweglichkeit
des Osophagus zu beobachten. Mit-
unter treten Lupus- oder Derma-
tomyositis-ahnliche Hautausschlage
auf.

Eine Beteiligung von inneren Or-
ganen ist selten, aber moéglich. Vor
allem die Lunge, Niere, das Herz
und der Gastrointestinaltrakt kon-
nen betroffen sein. Zu den Lun-
genverdnderungen gehoren die in-
terstitielle Lungenerkrankung und
Fibrose, die zu Atemschwierigkeiten
beziehungsweise einer potenziell le-
bensbedrohlichen pulmonalen Hy-
pertonie fithren konnen. Diese stellt
die Haupttodesursache bei Patien-
ten mit Mischkollagenosen dar. Eine
Nierenbeteiligung kann bis zur Nie-
reninsuffizienz reichen. Mogliche
Verdnderungen am Herzen sind
eine Hypertrophie sowie eine Pe-
rikarditis. Schliellich kénnen auch
Entziindungen der Nerven (Neuri-
tis) sowie der Gefifle (Vaskulitis)
auftreten. Zu den Allgemeinsympto-
men bei Mischkollagenosen gehéren
Unwohlsein, subfebrile Temperatu-
ren und Erschopfung. Die Erkran-
kung verlauft schubférmig.

Diagnose und Therapie In die Di-
agnose flieflen die Anamnese, die kli-
nischen und die Laborbefunde ein.
Gleichzeitig miissen die klassischen
Kollagenosen sowie weitere Erkran-
kungen ausgeschlossen werden.

Bei fast allen Patienten lassen sich
hohe Titer von UInRNP-Auto-Anti-
korpern sowie vielfach auch weitere
sogenannte ENA (extrahierte nukle-
dre Antigene)-Antikorper nachwei-
sen.

Die Behandlung richtet sich nach
dem individuellen Krankheitsverlauf
sowie nach der Schwere der Erkran-
kung. Sie erfolgt dhnlich wie bei den
Kollagenosen, deren Symptome vor-
herrschen. Im akuten Schub werden
nicht-steroidale Antirheumatika
sowie Glucocorticoide eingesetzt.
Bei leichten Verldufen kommen
nicht-steroidale Antirheumatika,
Antimalariamittel oder niedrig do-
sierte Corticosteroide zum Einsatz.
Bei moderaten bis schweren Ver-
laufen wird die Cortisondosis ent-
sprechend gesteigert und auflerdem
Immunsuppressiva eingesetzt. Dane-
ben ist eine symptomatische Be-
handlung der Organbeteiligungen
sowie des Raynaud-Syndroms er-
forderlich. Hier empfehlen sich zur
Privention Handschuhe und warme
Socken beziehungsweise Schuhe
sowie gegebenenfalls eine medika-
mentdse Therapie mit Acetylsalicyl-
sdure oder gefiflerweiternden Medi-
kamenten wie Calciumantagonisten.
Je nach Beschwerden kénnen im in-
dividuellen Fall Mafinahmen wie
Krankengymnastik, Ergotherapie
oder physikalische Therapie sinn-
voll sein. Manche Patienten benoti-
gen auch psychosoziale Unterstiit-
zung. In schweren Fillen kann der
Einsatz einer B-Zell-depletierenden
Therapie mit Rituximab erwogen
werden. M

Dr. rer. nat. Anne Benckendorff,
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