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Sozialpddiatrisches Zentrum

Lehrkrankenhaus der LMU Miinchen

Elterninformation zum systemischen Lupus erythematodes und den
Mischkollagenosen

Was versteht man unter dem Begriff ,Kollagenosen®?

Der Begriff "Kollagenosen" wurde erstmals 1942 gebraucht. Der amerikanische Arzt
P. Klemperer nahm an, dass bei den beiden Erkrankungen systemischer Lupus
erythematodes und Sklerodermie das Bindegewebe eine besondere Rolle spiele
(Kollagenfasern sind Bestandteil des Bindegewebes). Spater wurden auch die
Dermatomyaositis, das Sjogren-Syndrom und die Mischkollagenosen hinzugerechnet.
Es handelt sich um eine Gruppe von Erkrankungen, bei denen sich sehr komplexe
Entziindungsvorgange in nahezu allen Korpergeweben abspielen konnen. Die
Kollagenosen zeichnen sich deshalb durch eine vielgestaltige Symptomatik aus, und
praktisch alle Organsysteme koénnen betroffen sein. Dabei weist jede der

Kollagenosen andere Krankheitsschwerpunkte auf (Tabelle 1).

Woher kommt der Name "systemischer Lupus erythematodes"?

Der Begriff "Lupus” (lateinisch fur Wolf) erschien als Krankheitsbezeichnung erstmals
wohl im 10.Jahrhundert. "Erythematodes" weist auf die rotlichen Hautveranderungen
hin (Erythem = griechisch fiur Rétung). "Systemisch" sagt in diesem Zusammenhang
aus, dass zusatzlich zur Haut und zu den Gelenken auch die inneren Organe und
das Knochenmark betroffen sein kdnnen. Warum der lateinische Name fur "Wolf" als
Krankheitsbeschreibung gewahlt wurde, ist nicht genau bekannt. Eine Erklarung
besagt, dass die Erkrankung "geféhrlich wie ein Wolf* verlaufen kann. Eine andere
Erklarung vergleicht die Roétung im Gesicht mit einem Wolfsbiss. Auch andere
Erkrankungen, z.B. bestimmte Verlaufsformen der Tuberkulose, wurden mit dem
Namen "Lupus” versehen.

Im weiteren Text wird die auch international Ubliche Abktrzung SLE verwendet.

Was versteht man unter "SLE"?

Es handelt sich um eine Autoimmunerkrankung. Bei Autoimmunerkrankungen
arbeiten Zellen der Immunabwehr, die Lymphozyten, gegen den eigenen
Organismus (griech. autos - selbst). Dabei kommt es zu Entziindungsvorgangen. Je
nach dem Ort, an dem sich die Entziindung abspielt, entwickeln sich unterschiedliche

Krankheitssymptome. Betreffen die Entziindungsvorgéange die Haut, so kann sich
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eine Hautrotung entwickeln, etwa die als "Schmetterlingserythem" bezeichnete
Gesichtsrotung. Wenn die rheumatische Entzindung in inneren Organen ablauft, so
kénnen sich entsprechende Organ-bezogene Symptome entwickeln, also etwa eine
Nieren-, Herzmuskel- oder Rippenfellentzindung. Bei Entzindung der

Gelenkschleimhaut liegt eine Gelenkentztindung, Arthritis vor.

Wie haufig ist der SLE im Kindesalter?

In der Altersgruppe bis 15 Jahren rechnet man in jedem Jahr mit etwa einem neu an
SLE erkrankten Kind auf 270 000 Kinder (so genannte Inzidenz der Erkrankung). Fur
Deutschland mussen wir bei ca. 16 Millionen Kindern mit etwa 60 Neuerkrankungen
pro Jahr rechnen. Zum Vergleich: die juvenile idiopathische Arthritis (JIA) tritt je nach

Untersuchung zehn- bis dreiBigmal haufiger auf.

Wie fallen Kinder mit SLE auf und wie kann die Diagnose gesichert werden?

Die Symptome, die fir einen SLE besonders charakteristisch sind, hat ein US-
amerikanisches Fachkomitee 1971 zusammengestellt und zuletzt 1997 Uberarbeitet.
Seither dienen diese Kriterien Arzten in der ganzen Welt als Grundlage fur die
Diagnosestellung (Tabelle 2). Wenn alle in Tabelle 2 aufgefihrten Symptome
vorliegen, wird der Arzt keine Schwierigkeiten haben, die Krankheit zu erkennen.
Jedoch kann der SLE sehr unterschiedlich beginnen, z.B. akut mit schweren
Krankheitszeichen etwa vonseiten des Herzens. Dann findet sich eine Entziindung
des Herzbeutels und/oder der Herzmuskulatur und/oder der Herzinnenhaut
einschlieBBlich der Herzklappen, die von Kurzatmigkeit und Fieber begleitet sein
kénnen. Nicht selten entwickelt sich die Erkrankung jedoch eher schleichend. Dann
kénnen anfangs nur wenige und eventuell eher leichte Symptome vorhanden sein.
Das betroffene Kind mag sich lediglich mide und abgeschlagen fiihlen und eine
leicht erhdhte Korpertemperatur aufweisen. Oder es besteht nur eine Entziindung
von Gelenken, so dass zunéchst an eine juvenile idiopathische Arthritis gedacht wird.
Zu Beginn kann das Kind auch lediglich durch Hautausschlage auffallen. Falls solche
Symptome sich nicht zurtickbilden, wird der Arzt schliel3lich eine Blutuntersuchung
veranlassen und dann meist eine beschleunigte
Blutkérperchensenkungsgeschwindigkeit (BSG) feststellen, vielleicht noch einige
zuséatzliche in Tabelle 2 beschriebene Befunde. Spatestens jetzt er das Blut auf

antinukleare Antikérper (ANA) untersuchen und bei deren Nachweis auch die
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Doppelstrang-DNS-Antikorper (s. Anhang) bestimmen lassen, die sehr typisch fur
den SLE sind. Nunmehr wird die Diagnosestellung moglich sein.

Welche Organe kdnnen in den Krankheitsprozess einbezogen werden?

Der SLE gilt als "Multiorgan- oder Multisystemkrankheit", d.h. zahlreiche Organe
konnen in den Erkrankungsprozess einbezogen sein. Am haufigsten sind die
Gelenke und die Haut betroffen. Als besonders wichtig fur die Erkrankungsprognose
(also die Frage: "Wie wird es meinem Kind in zehn oder 20 Jahren gehen?") gilt die

Beteiligung der Nieren und des Zentralnervensystems (ZNS).

Gelenke

Beim SLE koénnen lediglich Gelenkschmerzen ohne &auf3erlich sichtbare
Gelenkveranderungen, sogenannte "Arthralgien® auftreten. Gelenkentziindungen
(Arthritiden) gehen mit Schwellung und/oder Erwarmung des betroffenen Gelenkes
einher und gehdéren zusammen mit den Arthralgien zu den haufigsten
Krankheitserscheinungen des SLE. Grof3e und kleine Gelenke kdnnen in einem
polyarthritischen Muster betroffen sein ("poly" = griechisch fur viel, zahlreich — viele
Gelenke entziindet). Oft handelt es sich um Finger- und Handgelenke. Knorpel- oder
Knochenschdden kommen eher selten vor, wenn auch die Ausbildung von

Gelenkfehlstellungen mdglich ist.

Haut, Schleimhaut

Eine Mitbeteiligung von Haut und Schleimhaut gehort zu den besonders haufigen
und charakteristischen Krankheitserscheinungen des SLE. Das geht schon daraus
hervor, dass verschiedene Hautsymptome die ersten vier der 11 Punkte der in aller
Welt verwendeten SLE-"Klassifikationskriterien" darstellen (s. Tabelle 2). Besonders
typisch ist das "Schmetterlingserythem", das zu der gelegentlich verwendeten
Bezeichnung "Schmetterlingskrankheit" fur den SLE gefuhrt hat, aber nur etwa bei
einem Drittel der Patienten beobachtet wird. Dabei fallt die Roétung der Wangen auf,
die beim Schmetterlingserythem die Fllgel darstellen. Die Verbindung zwischen den
"Fligeln", also den Schmetterlingskoérper, stellen entsprechende Veranderungen im
Nasenrickenbereich dar. Rotliche, scharf begrenzte, schuppige, entfernt an eine
Diskusscheibe erinnernde und deshalb "diskoid" genannte Hautausschlage werden

vor allem im Gesicht und an der Kopfhaut gefunden. Menschen mit SLE sind
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besonders lichtempfindlich und reagieren schon bei geringer Sonnenbestrahlung mit
einem Sonnenbrand. Im medizinischen Sprachgebrauch wird hierfir der Begriff
"Fotosensibilitat” verwendet. Besonders betroffen sind der Sonne ausgesetzte
Hautpartien wie Gesicht, Arme oder Nacken. An der Mundschleimhaut kénnen
Aphthen-ahnliche kleine Geschwire auftreten. Darliber hinaus werden
verschiedenartige rotliche Hautausschlage beobachtet. Sie kdnnen fleckig, d.h. im
Hautniveau liegend, oder mehr erhaben bis nesselartig (urtikariell) sein. Gelegentlich
sorgen sich die betroffenen Kinder und ihre Eltern wegen eines vermehrten

Haarausfalls ("Alopezie"), jedoch wachsen die Haare in aller Regel wieder nach.

Zentrales Nervensystem

Das Zentralnervensystem (ZNS) stellt die Schalt- und Steuerungszentrale des
Nervensystems dar. Es besteht aus Gehirn und Rickenmark. Eine schwerwiegende
ZNS-Symptomatik, wie Krampfanfalle oder Durchblutungsstérungen des Gehirns mit
Schlaganfall-ahnlichen Symptomen, ist selten. Haufiger werden Kopfschmerzen,
Seh- oder Sprachstérungen oder leichte Stérungen der Konzentrations-, Merk- und
Denkfahigkeit, u.U. mit Verschlechterung der Schulnoten, beobachtet. Gelegentlich
konnen auch Stimmungsschwankungen Ausdruck einer ZNS-Beteiligung des SLE
sein, etwa Depressivitat, d.h. nicht nachvollziehbare Traurigkeit. Jedoch nicht jeder
Kopfschmerz oder jede Verstimmung darf als Ausdruck einer ZNS-Beteiligung des
SLE gewertet werden. Zur Erhéartung eines solchen Verdachtes sind in der Regel
Spezialuntersuchungen erforderlich, wie Untersuchung des "Nervenwassers"
("Liquor"), Durchfiihrung einer Elektroenzephalographie (EEG — Messung der
"Hirnstrome") oder eines bildgebenden Verfahrens wie Kernspintomografie. Von
diesen SLE-bedingten Symptomen sind andere Stérungen des ZNS abzugrenzen,
die eine ganz andere Behandlung bendétigen, z.B. Kopfschmerzen als unerwiinschte
Wirkung der medikamentésen Therapie, Bewusstseinseintribung als Folge eines
erhohten Blutdrucks im Rahmen einer Nierenbeteiligung oder eine infektibse

Hirnhautentztindung im Rahmen der immunsuppressiven Behandlung.

Nieren
Die Mitbeteiligung der Nieren stellt neben der des zentralen Nervensytems die
wichtigste Organmanifestation des SLE dar, da sie die Erkrankungsprognose

wesentlich mitbestimmt. Der Arzt muss an eine Nierenbeteiligung denken, wenn
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krankhafte Veranderungen bei der Urinuntersuchung gefunden werden, etwa eine
erhohte Eiweil3ausscheidung. Bei deutlichen Urinveranderungen, oder wenn andere
Zeichen wie erhohter Blutdruck oder Odeme eine Nierenbeteiligung vermuten lassen,
wird man eine  Nierenbiopsiedurchfiihren. Der Schweregrad der
Nierenveranderungen entscheidet dann Uber die medikamentdse Behandlung. Auch
bei schweren Nierenverdnderungen sind durch konsequente Behandlung noch
Verbesserungen moglich. Bei zu spater oder nicht konsequent durchgefuhrter
Therapie droht Nierenversagen.

Lunge und Herz

Recht haufig wird eine Entziindung des Rippenfells beobachtet (Pleuritis). Die Kinder
versplren dann im Bereich der Rippen atemabhéangige Schmerzen. Veranderungen
im Bindegewebe der Lunge kdnnen zu einer nichtinfekti6sen Lungenentziindung
fuhren und sich als Atemnot auf3ern, werden aber eher bei Mischkollagenosen als
beim SLE beobachtet.

Krankheitserscheinungen am Herzen sind nicht selten, hinterlassen jedoch meist
keine bleibenden Schaden. Dabei kdnnen Entzindungen des Herzbeutels
(Perikarditis), seltener der Herzmuskulatur (Myokarditis), oder der Herzinnenhaut
(Endokarditis) beobachtet werden. Die Kinder fallen durch einen beschleunigten,
eventuell unregelméaRigen Herzschlag, durch Atemnot, Fieber oder Abgeschlagenheit
auf. Mit dem Stethoskop kann der Arzt Gerausche im Bereich der Herzklappen oder
des Herzbeutels horen. Die Veradnderungen am Herzen koénnen mittels einer
Ultraschalluntersuchung (Echokardiographie) nachgewiesen werden. Weitere
Untersuchungen, die bei vermuteter Herzbeteiligung erforderlich werden, sind das
EKG und eine Rontgenaufnahme des Brustkorbs. Eine Beteiligung der Herzklappen
als so genannte Libman-Sacks-Endokarditis ist selten (Libman und Sacks waren

amerikanische Arzte).
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Blutbildendes System

Eine Beeintrachtigung der Blutbildung im Knochenmark oder eine vorzeitige
Zerstorung von Blutkérperchen durch Autoantikérper (s. Anhang) wird haufig
beobachtet. Dies fiihrt zur Verminderung der roten (Erythrozyten) und/oder der
weillen Blutkorperchen (Leukozyten) und/oder der Blutplattchen (Thrombozyten).
Durch die Verminderung der roten Blutkdrperchen kommt es zur Anamie (Blutarmut).
Die Kinder sind dann blass, mide und abgeschlagen. Verminderung der weil3en
Blutkdperchen (Leukopenie) ist mit der Gefahr erhdhter Infektanfalligkeit verbunden.
Bei Erniedrigung der Blutplattchen (Thrombopenie) unter einen Minimalwert von ca.
20000/ul besteht Blutungsgefahr.

Magen-Darm-Trakt

Symptome vonseiten des Magen-Darm-Traktes einschlie3lich der Leber sind zwar
maoglich, stehen beim SLE aber nicht im Vordergrund. Am ehesten findet man
Erhdhungen der Leberwerte ohne Beschwerden oder auch Entzindungen der
Bauchspeicheldriise (Pankreatitis). Bei Symptomen wie Magenschmerzen, Ubelkeit,
Appetitlosigkeit, Durchfall stellt sich immer auch die Frage, ob es sich nicht um

unerwinschte Wirkungen der medikamentdsen Behandlung handeln kénnte.

Was versteht man unter "Antiphospholipid-Syndrom™?

Unser Korper ist aus vielen Millionen Zellen aufgebaut. Phospholipide sind
Bestandteile der Wand dieser Zellen. Aus bislang nicht bekannten Grinden bildet
das Immunsystem von etwa einem Drittel der an SLE erkrankten Menschen
Antikdrper gegen Phospholipide. Ein Teil dieser Patienten entwickelt
Krankheitserscheinungen, die unter der Bezeichnung "Antiphospholipid-Syndrom"
(APS) zusammengefasst werden. Bei Kindern und Jugendlichen tritt ein APS jedoch
eher selten auf.

Menschen mit Phospholipid-Antikdrpern entwickeln haufiger Thrombosen. Dabei
bilden sich in BlutgefaRen kleine Blutgerinnsel, "Thromben", die den Blutfluss
behindern und somit zu Durchblutungsstérungen fiihren. Handelt es sich um Venen,
S0 spricht man von "vendsen Thrombosen", spielt sich der Prozess in den Arterien
ab, so handelt es sich um "arterielle Thrombosen". Beides ist beim APS mdglich. Die
Blutgerinnsel kdénnen mit dem Blutstrom in andere, entfernt liegende Blutgefal3e

fortgeschwemmt werden. Man spricht dann von Embolien, das fortgeschwemmte
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Blutgerinnsel wird als "Embolus” bezeichnet. In den vom Thrombus bzw. Embolus
verstopften BlutgefaRen wird der Blutfluss behindert, im Extremfall sogar vollig
aufgehoben. Dies fuhrt zu Ernahrungsstérungen einschlief3lich Sauerstoffmangel der
Korperzellen, die von der Blutversorgung durch das verstopfte Blutgefal3 abhangig
sind. Im Extremfall sind die Durchblutungsstérungen so stark, dass das umgebende
Kdrpergewebe abstirbt. Man spricht dann von "Infarkt", z.B. von Herzinfarkt, wenn
Herzmuskelgewebe betroffen ist. Je nachdem, welche BlutgefdRe betroffen sind,
kbnnen ganz unterschiedliche Symptome auftreten. So konnen eine
Venenwandentziindung im Bereich eines Unterschenkels ("Thrombophlebitis”), eine
Lungenembolie, oder infolge von Durchblutungsstorungen ein Beingeschwir
entstehen. Sind BlutgefaBe des Gehirns betroffen, kdénnen  migraneartige
Kopfschmerzen, auffallende Vergesslichkeit oder sogar ein Schlaganfall auftreten.
Manche Patienten entwickeln eine Verminderung der Blutplatichen verbunden mit

einer erhOohten Blutungsneigung.

Bei schwangeren Frauen mit Phospholipid-Antikdrpern kénnen kleinste Blutgerinnsel
die BlutgefalRe der Plazenta verstopfen. Dadurch wird die Ernahrung des
ungeborenen Kindes gestort und es kann zur Fehlgeburt kommen.

Ist die Ursache des SLE bekannt?

Bislang ist die Ursache des SLE nicht bekannt. Jedoch wei3 man, dass verschiedene
Faktoren an der Entstehung beteiligt sind. Wie bei anderen rheumatischen
Erkrankungen auch, beglnstigen ererbte besondere Reaktionsweisen des
Immunsystems die Krankheitsentstehung. Dass das Geschlecht und hormonelle
Faktoren eine Rolle spielen, geht schon daraus hervor, dass Madchen bzw. Frauen
viel haufiger als Jungen bzw. Manner an einem SLE erkranken. Hinzu muissen
jedoch noch weitere, bislang nicht bekannte &auRRere Faktoren kommen.
Interessanterweise gibt es verschiedene Medikamente (z.B. Procainamid,
Phenytoin), die bei manchen Menschen einen SLE auslésen kénnen. Nach Absetzen
dieser Medikamente verschwinden die SLE-symptome allmé&hlich wieder. Auch
Sonnenbestrahlung bzw. ultraviolettes Licht kdnnen bei den betroffenen Menschen
einen SLE ausldsen oder bei bereits Erkrankten einen Schub verursachen.

Ist der SLE vererbbar?
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Der SLE wird nicht direkt vererbt. Allenfalls wird ein empfangliches Immunsystem als
begtinstigender Faktor vererbt. So weisen Menschen mit einem angeborenen
Mangel der C2-Komponente des Komplementsystems (spezielle Eiweildmolekile, die
bei der Infektionsabwehr eine wichtige Rolle spielen) ein erhdhtes Erkrankungsrisiko
auf. In Familien, in denen ein Fall von SLE beobachtet wird, ist das Risiko, diese
Erkrankung zu bekommen, leicht erhoht.

Eine Besonderheit ist bei an SLE erkrankten schwangeren Frauen herauszustellen:
wenn bestimmte Antikérper (Anti-SS-A  und/oder Anti-SS-B) in ihrem Blut
nachweisbar sind, muss in etwa 10% dieser Schwangerschaften damit gerechnet
werden, dass diese Antikdrper auf das Ungeborene Ubertragen werden und das
Krankheitshild des so genannten Neugeborenen-Lupus auslésen. Das Neugeborene
kann dann vorubergehend Herzrhythmusstérungen, Hautausschlage und andere
Symptome aufweisen. Dies bedeutet jedoch nicht, dass das Kind dauerhaft an einem
SLE leidet.

Wie stellt man sich die Krankheitsentstehung des SLE vor?

Der SLE gehort zu den Autoimmunerkrankungen. Dabei richtet sich das
Immunsystem gegen Strukturen des eigenen Korpers, etwa indem von speziellen
weilden Blutkérperchen, den Lymphozyten, Abwehrstoffe gegen die eigene
Erbsubstanz, so genannte Doppelstrang-DNS-Antikdrper (ds-DNS-AK), gebildet
werden. Diese ds-DNS-AK kénnen sich mit den im Blut vorhandenen Kleinsten
Mengen der DNS (=Desoxyribonukleinsaure, unsere Erbsubstanz) verbinden und so
genannte Immunkomplexe bilden, die sich in die Blutgefalwande ablagern und am
Ort ihrer Ablagerung eine Entzindungsreaktion hervorrufen kénnen. Liegen die
BlutgefalRe in der Niere, so entsteht eine Nierenentziindung, liegen sie in der
Muskulatur eine Muskelentzindung usw. Neben diesen durch Antikérper
hervorgerufenen Symptomen spielen direkte Wirkungen der Lymphozyten bei der

Entstehung des SLE eine Rolle.

Warum gerade ich?
Diese Frage, die sich letzten Endes bei allen Erkrankungen, Schicksalsschlagen,
eigentlich aber auch bei glucklichen Ereignissen stellen lasst, ist nicht schliissig zu

beantworten. Sicherlich handelt es sich nicht um eine von vornherein feststehende
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zwangslaufige Entwicklung. Vielmehr ist von einem ungliicklichen Zusammentreffen

verschiedener krankheitsfordernder Faktoren auszugehen.

Ist der SLE heilbar?

In dem Sinne, dass wir uber sicher zur Heilung fihrende Behandlungskonzepte
verfugen, ist der SLE nicht heilbar. Die meisten Erkrankten mussen mit einer langen
Erkrankungszeit rechnen, wobei allerdings nur eine geringe Symptomatik bestehen
kann. Bei einem Teil der Patienten kann die Erkrankung nach kirzerer oder langerer
Zeit aufhoren. Nicht alle dieser zunachst Geheilten bleiben dauerhaft symptomfrei,
Erkrankungsruckfalle sind moglich.

Wie behandelt man den SLE?

Die Behandlung umfasst vor allem Medikamente, je nach Auspragung der
Gelenksymptomatik auch Krankengymnastik und Ergotherapie. Dartber hinaus sind
allgemeine  Mallnahmen wie Hautpflege, Vermeidung von  stérkerer
Sonnenbestrahlung einschlie3lich Verwendung von Sonnenschutzcremes mit hohem
Lichtschutzfaktor, psychologische Betreuung, schulische Hilfen und Beratung in
sozialrechtlichen Fragen wichtig. Bei aktiver Erkrankung sind regelmafiige stationére
Behandlungen in einer spezialisierten Klinik zur Therapietuberprifung und

gegebenenfalls -neueinstellung erforderlich.

Medikamentds werden bei Beteiligung innerer Organe haufig Cortisonpraparate
verwendet. Stehen Haut- und Gelenksymptome im Vordergrund, so kdnnen
nichtsteroidale  Antirheumatika  (z.B.  Diclofenac  oder Ibuprofen) und
Chloroquin/Hydroxychloroquin  (Resochin®, QuensyIR) verwendet werden. Bei
schwereren Verlaufen reichen niedrig dosierte Cortisonpraparate nicht aus. Um die
unerwinschten Langzeitwirkungen einer hochdosierten Cortisontherapie zu
vermeiden, werden dann zusatzlich Immunsuppressiva bzw. Zytostatika eingesetzt.
Zur Auswahl stehen Azathioprin (Imurek®), Methotrexat, Ciclosporin A (SandimmunR)
und Mycophenolat (CellCeptR, MyforticR). Bei schweren Verlaufen kommen auch
Biologika, insbesondere Rituximab (MabThera®) zur Anwendung. Nur
ausnahmsweise, bei bedrohlichen Krankheitsverlaufen muss eventuell auf das

Zytostatikum Cyclophosphamid (Endoxan®) zuriickgegriffen werden.
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Welche Komplikationen gibt es beim SLE?

Zu unterscheiden ist zwischen Komplikationen durch die Erkrankung selbst und
Komplikationen als Folge der verwendeten Medikamente.

Durch konsequente Therapie sollte es in den meisten Fallen gelingen,
schwerwiegende Erkrankungskomplikationen zu vermeiden. Doch werden sich
immer wieder Kinder finden, die nicht ausreichend auf die Behandlung ansprechen.
Vonseiten der Erkrankung ist insbesondere ein Versagen der Nierenfunktion
hervorzuheben, eventuell begleitet von erhdéhtem Blutdruck. Bei einer schweren
Beteiligung des zentralen Nervensystems  konnen sich Komplikationen wie
Durchblutungsstérungen des Gehirns oder Krampfanféalle entwickeln. Andererseits
kénnen Komplikationen durch unerwiinschte Medikamentenwirkungen entstehen. So
begulnstigt die Behandlung mit Cortison-Préaparaten und
Zytostatika/Immunsuppressiva die Entstehung von Infektionen. Wenn also bei einem
SLE-Patienten Fieber auftritt, muss der behandelnde Arzt rasch herausfinden, ob es
sich bei dem Fieber um ein Symptom des SLE handelt oder ob eine Infektion
vorliegt. Weitere Symptome, die auf Komplikationen durch die medikamentdse
Therapie hinweisen konnen: hoher Blutdruck (z.B. Cortisonpraparate oder
Cyclosporin A), Stérungen vonseiten des Magendarmtraktes (z.B. nichtsteroidale
Antirheumatika, besonders in Verbindung mit einer Cortisonbehandlung),
Verminderung der Wachstumsgeschwindigkeit (Cortisonpraparate), Osteoporose
(Cortisonpraparate). All diese Symptome konnen aber auch Ausdruck der

Erkrankung sein.

Gibt es empfehlenswerte "alternative" Behandlungsmethoden?

Der SLE stellt eine Erkrankung dar, die bei einzelnen Patienten einen schweren
Verlauf nehmen kann. Dann missen gegebenenfalls alle bereits geschilderten
Behandlungsverfahren eingesetzt werden, um aus dieser schwierigen Situation
herauszukommen. Keine der so genannten alternativen Therapieformen sind beim
SLE in ihrer Wirksamkeit gesichert. Wenn Eltern und Patient gerade in schwierigen
Erkrankungsphasen ihre Hoffnung auf solche "alternativen” Therapieformen setzen
und dann auf die bekannt wirksamen Behandlungen verzichten, kann dies fur das
betroffene Kind sehr unginstige Auswirkungen haben. Bei Praparaten mit
immunstimulierenden Wirkungen, wie sie z.B. Echinacea- (Purpursonnenhut-)

Extrakten nachgesagt werden, muss mit unvorsehbaren Effekten einschlief3lich
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Auslosung von Erkrankungsschiben gerechnet werden. Deshalb gelten solche
Medikamente beim SLE als ungtinstig. Die meisten Spezialisten raten beim SLE von
"alternativen” Therapien ab. In jedem Fall sollte eine solche Behandlung mit dem

Kinderrheumatologen abgesprochen werden.

Berufswahl

Korperlich belastende oder mit Unterkiihlung und Durchndssung verbundene Berufe
oder Tatigkeiten, bei denen man verstarkt dem Sonnenlicht ausgesetzt ist, kommen
im Allgemeinen fur Menschen mit SLE nicht infrage. Ansonsten gibt es nur wenige
Einschrankungen. Der Berufswunsch sollte frihzeitig mit dem
Kinderrheumatologen/Rheumatologen bzw. mit einer Person besprochen werden, die
sowohl den Beruf als auch die Erkrankung kompetent einschatzen kann. Oft kdnnen
die Sozialdienste in Kinderrheumazentren weiterhelfen, falls verfugbar, naturlich
auch spezialisierte Beratungsstellen in Arbeitsamtern. Wichtige Informationen

kénnen gegebenenfalls von den Selbsthilfegruppen erhalten werden.

Was kann man selbst tun und was ist im taglichen Leben zu beriicksichtigen?

Im erkrankungsfreien Intervall, d.h. zwischen zwei Erkrankungsschiiben, kénnen die
Betroffenen ein weitgehend normales Leben fihren. Zur Verhinderung eines
erneuten Erkrankungsschubes sollten aber doch einige Vorsichtsmal3nahmen

beachtet werden:

Einige Hinweise zum Tagesablauf:

- Hilfreich ist ein geregelter Tagesablauf mit ausreichendem Schlaf.

- Die medikamentdse Therapie und die empfohlenen arztlichen Kontrollen missen
konsequent durchgefihrt werden.

- Eine spezielle Kostform fur den SLE ist nicht bekannt. Es empfiehlt sich eine
gemischte vitaminreiche Normalkost.

- Da Sonnen- bzw. UV-Lichtbestrahlung SLE-Erkrankungsschilbe ausldsen
konnen, sollten sie, auch im symptomfreien Intervall, gemieden werden. Auf jeden
Fall sind schitzende Kleidung und Kopfbedeckung sowie eine
Sonnenschutzcreme mit hohem Lichtschutzfaktor dringend zu empfehlen.

- Lernen, auf die Kérpersignale zu héren, fir sich selbst das rechte Mal3 finden.
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Einige spezielle Themen:

- Stress:
,Positiver” Stress kann eine Art Lebenselixier mit sehr positiven Auswirkungen auf
das Allgemeinbefinden darstellen. Stress im Sinne von Uberanstrengung, ,einer
Sache nicht gewachsen sein®, ,unter Druck gesetzt werden®, kurz ,negativer
Stress”, dem wir alle unvermeidbar immer wieder ausgesetzt sind, sollte, soweit
das Uberhaupt maoglich ist, gering gehalten werden bzw. es sollte versucht
werden, besser damit umzugehen. Gegebenenfalls muss professionelle Hilfe in
Anspruch genommen werden.

- Rauchen:
Schon fur kdérperlich Gesunde ist Rauchen schadlich. Umso unguinstiger ist es fir
Menschen mit SLE, die durch die Erkrankung sowieso schon ein "empfindliches"
und gegebenenfalls in den Erkrankungsprozess einbezogenes Herzkreislauf- und
Atemwegssystem aufweisen. Gefahrlich ist zudem, dass die/der Erkrankte die
schadlichen Auswirkungen des Rauchens oft nicht unmittelbar, sondern erst mit
einer Verzogerung von Jahren erlebt. Dies fihrt leicht zu einer Unterschatzung
der Gefahrlichkeit des Rauchens. Die Kombination der Risikofaktoren Rauchen
plus SLE plus Medikamente erhdht das Risiko fur die Entwicklung bdsartiger
Erkrankungen.

- Alkohol:
Alkohol hat unguinstige Auswirkungen auf die Immunabwehr und kann Infektionen
begtinstigen. Darliber hinaus sind die bekannten toxischen (d.h. giftigen)
Wirkungen des Alkohols auf Leber, Bauchspeicheldrise u.v.a. zu bedenken.
Schlielich kénnen im Einzelfall nicht voraussehbare Wechselwirkungen mit
Medikamenten auftreten, z.B. erhoht Alkohol die toxischen Wirkungen von
Methotrexat auf die Leber. Von Alkoholkonsum bei SLE ist also abzuraten.

- Sport, Leistungssport:
Die SLE-Patienten sollten im Allgemeinen nicht bis an oder gar Uber ihre

Leistungsgrenze
hinausgehen, da dies Schilbe auslosen kann. Leichte sportliche Belastung ist in

gunstigen  Krankheitsphasen durchaus angezeigt, auf Leistungssport sollten die

Patienten verzichten..

- Disco:

Soziale Integration und Lebensfreude sind nicht nur fur gesunde Kinder und
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Jugendliche wichtig. Discobesuch sollte deshalb grundséatzlich auch fur von SLE
betroffene Jugendliche moglich sein. Jedoch kommt es auf die richtige Dosierung
an und auch auf den Schweregrad der Erkrankung. Alkoholgenuss ist fur die
Erkrankung SLE ungunstig und mit der medikamentdsen Therapie nicht
vereinbar, sollte also nach Moglichkeit unterbleiben (in Zweifelsfallen Ausnahmen
mit dem Kinderrheumatologen besprechen). Passives Rauchen als Risikofaktor
muss beim Discobesuch in aller Regel leider in Kauf genommen werden.
Korperliche Belastung/Uberlastung lasst sich steuern. Schlafmangel wéare auf
Dauer schadlich, Ausnahmen gewiss zu verkraften.
- Empfangnisverhitung

Weibliche Geschlechtshormone kénnen die Auspragung der SLE-Symptomatik
ungunstig beeinflussen. Deshalb sollte eine bei SLE-Patientinnen verwendete
Ostrogenhaltige "Pille” diesbeziglich niedrig dosiert sein, birgt aber dennoch eine
gewisse  Gefahr  hinsichtlich  Schub-Auslésung. Die  ausschlie3lich
progesteronhaltigen sogenannten "Minipillen" erhéhen das Thrombose-Risiko und
durfen von Frauen mit Anti-Phospholipid-Antikérpern nicht eingenommen werden.
Intrauterinpessare ("Spirale”) koénnen bei Verminderung der Blutplattchen
("Thrombozytopenie™) zu Blutungen fuhren, bei Verminderung der weil3en
Blutkdrperchen ("Leukopenie"), aber auch infolge der immunsuppressiven
Therapie zu Infektionen. Hinsichtlich mdglicher Auswirkungen auf die
Grundkrankheit SLE sind Kondome, Scheidendiaphragma (-pessar) und die
"Temperaturmethode” zwar unbedenklich, jedoch stellen sie relativ
unzuverlassige Verhutungsmethoden dar. Ricksprache mit dem Frauenarzt und

mit dem Rheumatologen ist erforderlich.

- Piercing:
Da die Immunabwehr beim SLE durch die Erkrankung selbst und durch die
medikamentdse Behandlung gestort ist, sind Menschen mit SLE im Allgemeinen
anfalliger fur Infektionen. Einbringen/Anbringen von Fremdkdrpern in die Haut
oder Schleimhaute birgt ein zusatzliches Risiko fuar Infektionen und

Durchblutungsstérungen und sollte deshalb unterlassen werden.

- Urlaub

Bei der Urlaubsplanung sollte Folgendes bertcksichtigt werden: Den letzten
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aussagekréftigen Arztbrief dabei haben, gegebenenfalls in die Landessprache
Ubersetzt. Telefon/Fax-Nr. des Hausarztes und des behandelnden
Kinderrheumatologen mitnehmen. Mit der Krankenkasse absprechen, inwieweit
Kosten fur notwendige Behandlungen im Ausland dbernommen werden.
Ausreichend Medikamente mitnehmen. Notwendige arztliche Kontrollen planen.
Welche Mdglichkeiten gibt es bei auftretenden Komplikationen? Auf ausreichend
Sonnenschutz achten. Uberanstrengungen vermeiden, "Erlebnisurlaub” vorher

mit dem behandelnden Kinderrheumatologen besprechen.

Wie ist die Langzeitprognose?

Die heutigen Behandlungsmdglichkeiten haben die Prognose des SLE erheblich
verbessert. Als noch keine Cortisonpréaparate zur Verfligung standen, sind viele SLE-
Patienten schon frihzeitig im Erkrankungsverlauf verstorben. Durch die zusatzliche
Gabe der immunsuppressiv wirkenden Medikamente kann Cortison eingespart und
somit eine Verminderung der Cortison-Nebenwirkungen erreicht werden.
Wissenschaftliche Langzeituntersuchungen bei Kindern mit SLE, die nun z.T. schon
zehn Jahre und langer laufen, zeigen, dass in dieser Beobachtungsperiode 95% der
betroffenen Kinder noch leben. Die Prognose ist im Ubrigen auch von der ethnischen
Zugehorigkeit der Betroffenen abhéngig. Kinder schwarzer Hautfarbe oder solche mit
asiatischer Abstammung haben im Durchschnitt schwerere Krankheitsverlaufe als
Mitteleuropéer. Ausheilung der Erkrankung ist moglich. Haufiger ist allerdings ein
langer Verlauf mit besseren und schlechteren Krankheitsphasen. Viele Patienten

kénnen bei guter therapeutischer Einstellung ein weitgehend normales Leben fihren.

Zusammenfassung und Ausblick

Der SLE stellt eine Erkrankung mit einem breiten Spektrum mdglicher Symptome
dar. In den meisten Féllen wird es gelingen, bei Einsatz der heute verfiigbaren
Behandlungsmoglichkeiten, den Betroffenen ein weitgehend normales Leben zu
ermoglichen. Voraussetzung daftr ist allerdings, dass die vorhandenen
Maoglichkeiten auch genutzt werden und der Behandlungsplan konsequent umgesetzt
wird. Mittelfristig dirfen wesentliche wissenschaftliche Fortschritte in Diagnostik und

Therapie erhofft werden, die zu weiteren Verbesserungen fihren werden.
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MISCHKOLLAGENOSEN

Gelegentlich bekommen rheumatologisch erkrankte Kinder von ihrem Arzt die

Diagnose ,Mischkollagenose” mitgeteilt.

Was aber bedeutet ,Mischkollagenose"? Was mischt sich da eigentlich? Welche
Erkrankungssymptome treten auf? Wie ist die Prognose? Woher kommt die
Erkrankung? Hier soll versucht werden, den Eltern und ihren erkrankten Kindern

diese Erkrankungsgruppe naher zu bringen.

Was versteht man unter "Mischkollagenosen"?

Bei den Mischkollagenosen iberlappen sich beim selben Patienten Symptome
verschiedener Kollagenosen, z.B. kénnen bei solchen Menschen Muskelschmerzen
und Muskelschwache wie bei einer Dermatomyositis auftreten und gleichzeitig eine
Verhartung der Haut der Finger wie bei einer Sklerodermie (vgl. Tabelle 1). Die
bekannteste Mischkollagenose ist die "Mixed connective tissue disease" (Abkurzung
MCTD; englisch wortlich "Gemischte Bindegewebserkrankung"), in Mitteleuropa auch
gelegentlich nach dem Erstbeschreiber Dr.Gordon Sharp als "Sharp-Syndrom”
bezeichnet.

Die Mischkollagenosen sind durch hochpositive antinukledre Antikorper (s.
Anhang) gekennzeichnet. Eine heute labortechnisch mdogliche weitere
Untergliederung dieser antinukledren Antikdrper fihrt zu den sogenannten
spezifischen antinuklearen Antikorpern. Bestimmte Mischkollagenosen sind durch
spezielle antinukledre Antikérper gekennzeichnet. Die derzeit bekanntesten

Mischkollagenosen sind:

- Mixed connective tissue disease (MCTD) bzw. Sharp-Syndrom, gekennzeichnet
durch hochpositive Anti-U1-RNP-Antikorper,

- die Anti-PM-Scl-Mischkollagenose,
- die Anti-Ku-Mischkollagenose.

Auf etwa 100 Kinder mit juveniler idiopathischer Arthritis kommt 1 Kind mit MCTD.
Mischkollagenosen mit Anti-PM-Scl- bzw. mit Anti-Ku- Antikérpern treten bei Kindern

noch etwa 10mal seltener als die MCTD auf.
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Mixed connective tissue disease ("Sharp-Syndrom")

Am besten bekannt unter den Mischkollagenosen ist das Sharp-Syndrom. Dabei
handelt es sich um ein erstmals 1972 von dem amerikanischen Arzt Dr.Sharp
beschriebenes Krankheitsbild, bei dem die Kollagenosen SLE, Dermatomyositis und
Sklerodermie sich in ihrer klinischen Symptomatik tberlappen. In Abgrenzung zu den
ubrigen Mischkollagenosen weisen die Patienten mit MCTD hochtitrige U1-RNP-
Antikérper auf. Klinische Leitsymptome sind diffuse Hand- und Fingerschwellungen,
Raynaud-Phdnomen (s. "Begriffserklarungen®™ im  Anhang), Polyarthritis,
Muskelentzindung (Myositis) und Hautverhartung im Bereich der Finger
("Sklerodaktylie").

Erkrankungssymptomatik:

Die Erkrankung beginnt h&ufig mit uncharakteristischen Symptomen wie Fieber,
Lymphknotenschwellungen, verschiedenartigen Hautausschlagen oder
Gewichtsabnahme. Frihzeitig wird meist auch schon das Raynaud-Phanomen
beobachtet, das den anderen Krankheitserscheinungen Monate bis Jahre
vorausgehen kann. Oft folgen dann Gelenkentziindungen (Polyarthritiden)
vorwiegend der kleinen Gelenke, nicht Gelenk-bezogene Hand-und
Fingerschwellungen, Muskelschwache/Muskelschmerzen als Ausdruck einer
Muskelentziindung (Myositis). Eventuell kébnnen auch Symptome eines SLE wie
Entzindung von Rippenfell oder Herzbeutel ("Polyserositis”), vermehrte Urin-
EiweiRausscheidung als Zeichen einer Nierenbeteiligung oder Verminderung der
weilden Blutkdrperchen (Leukopenie) beobachtet werden. Im weiteren Verlauf treten
die Symptome der juvenilen Dermatomyositis und des SLE mehr und mehr in den
Hintergrund; Raynaud-Phanomen und Polyarthritis kénnen dagegen weiter
bestehenbleiben. Hinzu kommen Erscheinungen der systemischen Sklerodermie mit
Hautverhartung vorwiegend im Fingerbereich ("Sklerodaktylie”), aber auch
Erkrankungssymptome des Sjogren-Syndroms mit wiederholten, an Mumps
erinnernden ein- oder doppelseitigen Ohrspeicheldrisenschwellungen. Nach
langjahrigem Krankheitsverlauf bieten die Patienten h&ufig den aul3eren Aspekt einer
systemischen Sklerodermie mit begrenztem (limitiertem) Hautbefall. Nicht selten
werden leichte Lungenfunktionsstérungen gefunden. Schwerere Organsymptome

sind im Ubrigen selten, konnen fiir die Betroffenen jedoch erhebliche Konsequenzen
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haben. Zu nennen sind hier die sogenannte pulmonale Hypertonie (Erhdhung des
Blutdrucks im Lungenkreislauf, was zu verstarkter Rechtsherzbelastung und zur
Erschwerung des Gasaustauschs in der Lunge fihrt, Verminderung der Blutplattchen
("Thrombozytopenie™), Herzbeutel- und Herzmuskelentziindung ("Peri-/Myokarditis™)

und Nierenentzindung ("Glomerulonephritis").

Wie wird das Sharp-Syndrom behandelt?

Da man die Ursache der Erkrankung bislang nicht kennt, steht eine ursachliche
Therapie nicht zur Verfigung. Doch gibt es gute Mdoglichkeiten, die
Erkrankungssymptome unter Kontrolle zu bringen. Vonseiten der medikamentdsen
Behandlung kommen fir die Polyarthritis nichtsteroidale Antirheumatika wie z.B.
Diclofenac infrage, bei Muskel- und/oder Organbeteiligung Glukokortikoide (=
"Cortisonpraparate”). Von den Basistherapeutika wird Chloroquin  bzw.
Hydroxychloroquin (ResochinR, Quensyl?) bei Gelenk- und/oder Hautbeteiligung
eingesetzt. Auf Immunsuppressiva greift man zuriick, um "Cortison" zu sparen bzw.
bei Vorliegen einer Organbeteiligung, z.B. der Niere. Bei schweren Verlaufen kann
auch das Biologikum Rituximab (MabThera®) eingesetzt werden. Ergéanzend
kommen physikalisch-krankengymnastische und ergotherapeutische MalRnahmen

hinzu.

Wie ist der Krankheitsverlauf?

Die meisten Patienten weisen einen insgesamt gunstigen Verlauf auf, wobei das
Raynaud-Phénomen, die Sklerodermie-Hautveranderungen insbesondere an den
Fingern und Gelenkfunktionseinschrankungen wiederum vor allem der Finger Ubrig
bleiben und fur Jahre andauern kénnen. Bei mindestens 5-10% der Patienten kommt
die Erkrankung voéllig zum Stillstand, wahrend in einem &hnlich hohen Prozentsatz

der Erkrankten mit schweren Verlaufen gerechnet werden muss.

Mischkollagenose mit PM-Scl-Antikorpern
Fur das Kindesalter gibt es fiir diese Mischkollagenose noch wenig Information, da
sie selten und erst seit einigen Jahren bekannt ist. Klinisch im Vordergrund steht die

Muskelentziindung (Myositis). Die Gelenkentziindungen (Arthritis) verlaufen meist
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eher leicht. Eine Reihe von Hautveranderungen kann beobachtet werden, u.A.
Gesichtsrote, Ro6tung Uber den Fingergelenken und Hautverdickungen im Bereich
der Hande, so dass die Hande wie die eines Mechanikers aussehen (englisch:
"mechanic's hands"). Die Langzeitprognose scheint eher guinstig, Organbefall selten
zu sein, doch muss mit Hautverdnderungen im Sinne einer begrenzten Sklerodermie

gerechnet werden.

Mischkollagenose mit Ku-Antikérpern

Hier gilt dasselbe wie fir die Mischkollagenose mit PM-Scl-Antikbrpern: da weltweit
bislang nur wenige Kinder mit dieser Erkrankung bekannt sind, konnen keine
sicheren Aussagen gemacht werden. Die Leitsymptome entstehen durch
Muskelentziindung und durch Veranderungen im Sinne einer systemischen
Sklerodermie. Es treten also Muskelschmerzen, Muskelschwéche und
Hautverhartung auf. Wie bei der systemischen Sklerodermie kann es zu einer
Beteiligung der Speiseréhre mit Schluckbeschwerden kommen. Uber die
Langzeitprognose dieser Kinder weil3 man noch wenig. Die bekannten Anti-Ku-
positiven Falle zeigen recht unterschiedliche Verlaufe, die zum Teil vorwiegend dem
klinischen Bild einer Dermatomyositis, zum Teil dem einer systemischen

Sklerodermie entsprechen.
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Tabelle 1: Die wichtigsten Erkrankungen aus der Gruppe der Kollagenosen und ihre

Erkrankungsschwerpunkte.

Erkrankung Schwerpunkte der Symptomatik

Systemischer Lupus erythematodes Gelenkentziindungen, Hautausschlage,
Blutbildveranderungen, Beteiligung von
Organen wie Herz, Niere oder ZNS

Dermatomyositis Muskelentziindungen mit
Muskelschmerzen und/oder
Muskelschwache, Hautausschlage

Sklerodermie Hautverhartung, Gelenkentziindung.
Beteiligung innerer Organe bei den
systemischen, nicht jedoch bei den
lokalisierten bzw. zirkumskripten Formen.

Sjogren-Syndrom Entztindung der Speicheldrisen, vor
allem Mund-, Ohrspeicheldrisen,
Tranendrisen

Mischkollagenosen von mehreren der vorgenannten

Kollagenosen kénnen sich hier
Symptome ,mischen” und beim selben
Patienten auftreten, z.B.
Muskelentziindung und Hautverhartung
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Tabelle 2: Klassifikationskriterien des systemischen Lupus erythematodes (1971,
modifiziert 1982 und 1997)

1. Schmetterlingserythem Hautausschlag im Wangen-Nasenbereich, der
einem Schmetterling ahnelt, wobei die
Hautausschlage tber beiden Wangen je einen
Flugel darstellen

2. Diskoider Hautausschlag rétliche, scharf begrenzte, scheibenférmige
("diskoid", vgl. das Wort "Diskus"), teils schuppige,
erhabene Hautbezirke, vor allem im Gesicht und
an der Kopfhaut

3. Fotosensibilitat abnorm lichtempfindliche Haut, bei der schon
relativ geringe Sonnenbestrahlung zu
"Sonnenbrand" fihrt

4. Orale Ulzerationen meist schmerzlose kleine Geschwiire ("Aphthen")
im Mundschleimhautbereich

5. Arthritis Schwellung und/oder Erwérmung eines Gelenkes,
verbunden mit Schmerzen und
Bewegungseinschréan-kung

6. Serositis Rippenfell- oder Herzbeutel- oder
Bauchfellentziin-dung

7. Nierenbeteiligung e Vorliegen einer Urin-Eiweil3ausscheidung von
mehr als 0,5 Gramm pro 24 Stunden und/oder
o ein krankhafter Urinbefund mit nur im
Mikroskop erkennbaren zylinderférmigen, aus
Nierenzellen bestehenden kleinen Teilchen

8. Beteiligung des Nervensystems Krampfanfélle und/oder Geisteskrankheit
("Psychose")

9. Blutbildveranderungen e krankhafte Verminderung von roten
(Erythrozyten) und/oder
o weilen Blutkdrperchen (Leukozyten) und/oder
Blutplattchen (Thrombozyten)

10.Immunologische Veranderungen o Antikorper gegen Doppelstrang-DNS* und/oder
o Antikdrper gegen Sm-Antigen* und/oder
e Antikdrper gegen Phospholipide
L]

11.Antinukleare Antikorper Antikorper gegen Zellkerne

Die "Klassifikation" als SLE ist bei Vorliegen von mindestens 4 Kriterien mdglich

* siehe Anhang
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ANHANG: BEGRIFFSERKLARUNGEN

Antinukleare
Antikérper
("ANA"

Autoantikdrper

bildgebende
Verfahren

Bindegewebe

MI-0061

Antinukleare Antikorper ("ANA") sind Autoantikorper, die gegen den Zellkern der
korpereigenen Zellen gerichtet sind ("nucleus” lateinisch fur "Kern"). Mit Hilfe von
Zusatzuntersuchungen laft sich heute vielfach feststellen, gegen welche spezielle
Struktur des Zellkernes die jeweiligen ANA eines bestimmten Patienten gerichtet
sind. Dies kann hilfreich sowohl fiir die Diagnosestellung als auch fir die Therapie
sein. Einige Beispiele:

e Doppelstrang-DNS-Antikdrper (Kurzschreibweise: "ds-DNS-AK") richten sich
gegen die Doppelstrang-DNS, unser Erbmaterial. Die Doppelstrang-DNS
befindet sich im Zellkern und bildet dort die Gene, die auf den Chromosomen
liegen. Der Nachweis von Anti-ds-DNS-AK ist charakteristisch fiir den SLE.

e Sm-Antikdrper richten sich gegen das sogenannte Sm-Antigen im Zellkern. Sie
sind ebenfalls charakteristisch fur den SLE.

o UIL1-RNP-Antikorper richten sich gegen einen aus Ribonukleinsaure und
EiweiBmolekilen bestehenden Partikel und sind charakteristisch fur das
Sharp-Syndrom bzw. Mixed connective tissue disease (MCTD).

e SS-A- und SS-B-Antikérper richten sich ebenfalls gegen einen Eiweil3-
Ribonukleinsdure-Komplex. Diese Antikorper sind kennzeichnend fur das
sogenannte Sjégren-Syndrom, eine Autoimmunerkrankung der
Speicheldrisen, die durch Mund- und Augentrockenheit gekennzeichnet ist.
Sie sind dartiber hinaus charakteristisch fur den Neugeborenen-Lupus.

Antikdrper (AK) sind von den Lymphozyten (spezielle weil3e Blutkdrperchen)
gebildete Abwehrstoffe. Sie stellen einen wichtigen Bestandteil des
Immunsystems dar. Es handelt sich dabei um spezielle Eiweilimolekiile, die
sogenannten Immunglobuline. Ihre Aufgabe ist es, mit vom Immunsystem als
korperfremd erkannten Stoffen, sogenannten Antigenen, zu reagieren. Zu den
Antigenen gehdren z.B. Viren oder Bakterien bzw. deren Bestandteile. So gibt es
Masern-AK, Streptokokken-AK oder Grippevirus-AK. Bei den Autoantikdrpern
handelt es sich um AK, die entsprechend ihrem Namen ("autos" griechisch fur
"selbst") falschlicherweise gegen Strukturen des eigenen Kdrpers gerichtet sind.
Dadurch kénnen (mussen aber nicht) Krankheitssymptome entstehen. Die
Autoantikdrper werden haufig zu diagnostischen Zwecken eingesetzt, da man
bestimmte Autoantikdrper oft nur bei bestimmten Erkrankungen findet. Laft sich
ein solcher Autoantikérper nachweisen, so kann mit einer gewissen
Wahrscheinlichkeit vermutet werden, dass die betreffende zugehérige Krankheit
vorliegt. Findet man z.B. im Serum eines mit Fieber, schmetterlingsférmigen
Hautausschlagen im Gesicht, Arthritis und einer Nierensymptomatik erkrankten
Menschen ds-DNS-AK, so liegt die Diagnose eines SLE nahe.

Mithilfe der so genannten bildgebenden Verfahren lassen sich "Bilder" von den
erkrankten Korperregionen zu diagnostischen Zwecken herstellen. Welches
Verfahren jeweils angewendet wird, hangt von der speziellen Fragestellung ab.
Jedes der verschiedenen Verfahren hat seine Starken und Schwéchen. Zu den
heute gebrauchlichen bildgebenden Verfahren gehéren:

VERFAHREN BEMERKUNG
e Rdntgenbild — Rontgenstrahlenbelastung
e Sonografie (Ultraschall) — keine Rontgenstrahlenbelastung
e Computertomografie — Rontgenstrahlenbelastung
¢ Kernspintomografie — keine Rontgenstrahlenbelastung
¢ Positronenemissionstomografie ("PET") — Strahlenbelastung

Das Bindegewebe ist im Kdrper weit verbreitet. Es dient dazu, Organe (z.B.
Leber), spezialisierte Gewebe (z.B. Muskel), BlutgeféaRe und Nerven zu umbhtillen,
zu untergliedern, in der Umgebung zu verankern und ihnen Festigkeit zu
verleihen. Es besteht aus Bindegewebszellen und aus Material, das von diesen
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Zellen gebildet wird. Die Bindegewebszellen produzieren eine Art Kittsubstanz
sowie Fasern, die fur Festigkeit und gegebenenfalls Elastizitat verantwortlich sind.
Zu den Fasern gehédren u.A. die Kollagenfasern, die der Erkrankungsgruppe der
"Kollagenosen" den Namen gegeben haben.

Entziindung ist eine Abwehrreaktion auf verschiedenartige schadigende Einfllsse.
Spielt sich die Entziindung mehr oberflachlich, z.B. in der Haut, ab, so findet man
an der betreffenden Stelle Schwellung, Rétung, Warme und Schmerz. Beispiele:
die dicke Backe bei Zahnvereiterung oder das dicke Knie bei Gelenkentziindung.
Die Entziindungsreaktion wird durch einen entziindlichen Reiz ausgelést, z.B.
durch eine Virus- oder eine bakterielle Infektion (z.B. Zahnvereiterung), durch
mechanische Reize (z.B. Prellung), chemische Reize (z.B. Veratzung) oder durch
eine Autoimmunreaktion, bei der das eigene Immunsystem Strukturen des
eigenen Kdorpers attackiert. Dabei wird ein kompliziertes Geschehen ausgelst,
bei dem verschiedene Organsysteme mitwirken, u.A. das Immunsystem, das
Blutgefal3system, das Nervensystem, das Bindegewebe. Der biologische Sinn der
Entziindungsreaktion ist prinzipiell die Beseitigung schédigender Einflisse, die
von der AulRenwelt oder auch von "innen" kommen kdnnen. Fallt die
Entziindungsreaktion zu stark aus, so kann sie dem betreffenden Menschen eher
schaden als nutzen, z.B. bei Allergien. Im Falle der rheumatischen Entziindung
handelt es sich um eine Fehlreaktion durch Fehlalarm, die fur die
Krankheitssymptomatik des betreffenden Menschen verantwortlich ist.

Beim Raynaud-Phanomen handelt es sich um eine akute Durchblutungsstérung
von Fingern und/oder Zehen. Dabei kommt es zu einer Hautverfarbung in drei
Phasen: weil} - blau - rot (Merkhilfe: "franzdsische Trikolore"). Ursache ist eine
plotzliche "krampfartige" Verengung kleiner arterieller Blutgeféasse. Die Dauer
eines solchen Raynaud-Phanomens betragt zwischen mehreren Minuten bis 15-
20 Minuten und kann von Schmerzen, Kribbeln und anderen Missempfindungen
begleitet sein.
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