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Liebe Leserinnen und Leser,

erst nach vielen Besuchen beim Zahnarzt, Augenarzt und ihrer Hausérz-
tin erhielt Monika W. von einem Rheumatologen die Diagnose Sjogren-
Syndrom. Sie erzdhlt ihre Geschichte in dieser Broschiire. Der lange Weg
zu einer Diagnose ist nicht ungewdhnlich fiir Betroffene mit Kollageno-
sen. Viele Patienten haben zuvor den Namen ihrer Erkrankung noch nie
gehdrt. Denn Kollagenosen sind eher selten auftretende rheumatische
Erkrankungen.

Bei den Kollagenosen handelt es sich um Autoimmunerkrankungen, an
denen Frauen wesentlich hdufiger erkranken als Mdnner. Warum das
Immunsystem die eigenen Zellen angreift, ist noch immer nicht eindeu-
tig gekldrt. Die Ursachenforschung gestaltet sich schwierig.

Sjogren-Syndrom, Systemischer Lupus erythematodes, Systemische Skle-
rose, Polymyositis/Dermatomyositis, Antiphospholipid-Snydrom: Diese
Broschiire erkldrt Symptome und Therapiemdglichkeiten der einzelnen
Erkrankungen. Neben den fachlichen Informationen berichten Betrof-
fene von ihren Erfahrungen. Auch fiir den Alltag hdlt die Broschiire
praktische Tipps zu Bewegung, Reisen, Vorsorge-Untersuchungen und
Erndhrung bereit.

Um trotz der Erkrankung den Mut nicht zu verlieren, konzentrieren sich
viele Betroffene auf ihre Interessen und Aktivitdten. Die Angebote der
Deutschen Rheuma-Liga, zum Beispiel Patientenschulungen, helfen dabei.
Tauschen Sie sich in unseren Selbsthilfegruppen mit anderen Betroffenen
aus. Wir sind gerne fiir Sie da!

Rotraut Schmale-Grede
Prdsidentin der Deutschen Rheuma-Liga
Bundesverband e. V.
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1 Kollagenosen - ein Oberbegriff fiir
bestimmte rheumatische Erkrankungen




1.1 Autoimmunerkrankungen: Wenn das
Immunsystem aus den Fugen gerit

Nur wenige Menschen haben jemals etwas von Kolla-
genosen gehdrt. Das ist kein Wunder, handelt es sich
dabei doch um seltene entziindlich-rheumatische Er-
krankungen. Heute weil® man, dass es sich bei diesen
Erkrankungen um Autoimmunerkrankungen handelt.
Autoimmun bedeutet, dass das Immunsystem nicht
mehr nur gegen Bakterien, Viren und Pilze kdmpft,
sondern auch den eigenen (auto = selbst) Kérper an-
greift. Die Kollagenosen haben gemeinsam, dass sich
der Autoimmun-Angriff auch gegen Bestandteile der
Zellkerne richtet.

Frauen erkranken an Autoimmunerkrankungen we-
sentlich hdufiger als Mdnner. Das Immunsystem gibt
nicht auf. Die Krankheiten verlaufen daher chronisch
und kénnen das Leben deutlich beeintrdchtigen.
Typisch ist, dass verschiedene innere Organe, Haut
und Gelenke gleichzeitig oder nacheinander erkrankt
sein kénnen, so dass die Beschwerden der Betroffe-
nen vielfdltig sind. Wie schwer sich aber im einzelnen
Fall eine Krankheit auswirkt, ldsst sich nicht voraussa-
gen. Kollagenosen fiihren gewissermafen ein Eigen-
leben. Manchmal kommt es stéindig zu entziindlichen
Schiiben, dann wieder herrscht lber einen ldngeren
Zeitraum verhdltnismadfRige Ruhe.

Gut geschiitzt

Das Immunsystem ldsst sich mit einer Schutztruppe
vergleichen. Milliarden Abwehrzellen wehren die teil-
weise gefdhrlichen Krankheitserreger ab, die in un-
seren Korper eindringen wollen. Das Immunsystem
beseitigt geschddigte Zellen und vernichtet Krank-
heitserreger. Es kontrolliert aber auch die Billionen
von Bakterien, die natlrlicherweise den menschlichen
Organismus besiedeln.
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Schon der Korper selbst wirkt wie ein Schutzwall. So
kann zum Beispiel der Sdurefilm der Haut fremde Kei-
me abwehren. Auch der Schleim und die Flimmerhdar-
chen der Nase und des Rachens versperren Erregern
den Weg. Wenn diese Barrieren nicht helfen, schickt
das Immunsystem bestimmte weif3e Blutkdrperchen,
die Fresszellen, zu Hilfe. Sie werden im Knochenmark
gebildet und suchen nach allem, was fremd ist. Die
Fresszellen umzingeln Fremdkorper und fressen sie
dann auf. Unspezifische Abwehr heil3t dieses Vertei-
digungssystem, weil es quasi automatisch ablduft.

Gezielte Abwehr

Doch der Kdrper braucht auch noch speziell trainierte
Abwehrzellen, um gefdhrlichere Eindringlinge ganz ge-
zielt aufspiiren und vernichten zu kénnen. Man nennt
dieses Verteidigungssystem spezifische Abwehr. Vor
allem B- und T-Lymphozyten, die ebenfalls zu den
weiflten Blutkdrperchen gehéren, erfiillen diese Aufga-
be. Jeder B-Lymphozyt ist in der Lage, einen bestimm-
ten Fremdkorper, ,,sein“ Antigen, aufzuspiiren. Kommt
der B-Lymphozyt mit dem Antigen in Kontakt, verwan-
delt er sich in eine Plasmazelle, die dann eine riesige
Menge an Antikérpern (Immunglobulinen) produziert.
Antikorper locken wiederum Abwehrzellen an, aber
aktivieren auch die zusammengehdrigen EiweilRkorper
des Komplementsystems, das in die Wdnde von Bak-
terien Locher ,,bohrt“ und sie auf diese Weise zerstort.
Die T-Lymphozyten kdnnen dagegen infizierte Zellen
direkt abwehren. Sie steuern die spezifische Abwehr
des Immunsystems. T-Suppressorzellen zum Beispiel
passen auf, dass die Immunabwehr nicht tibermdfig
heftig reagiert. Geddchtnis-T-Lymphozyten spei-
chern die Merkmale eines Angreifers. Sie alarmieren
sofort die Immunabwehr, sobald ein schon bekanntes
Antigen erneut auftaucht. Regulatorische T-Lympho-
zyten hingegen passen auf, dass die Immunabwehr
nicht tibermdRig heftig wird.



Gestortes Abwehrsystem

Leider schiitzt auch das Immunsystem unseren Kérper
nicht hundertprozentig. In manchen Fallen kdnnen die
T-Zellen Freund oder Feind nicht mehr unterscheiden.
Sie halten gesunde korpereigene Zellen irrtimlich fiir
kranke oder fremde Zellen und alarmieren beispiels-
weise B-Zellen, deren Antikorper sich dann gegen die
eigenen Zellen wenden. Die Folge sind Autoimmun-
erkrankungen.

Antikorper als Erkennungsdienst

Alle Kollagenosen fiihren als Autoimmunerkrankungen
typischerweise zu antinukldren Antikdrpern (ANA).
Diese Antikorper sind Autoantikdrper, weil sie sich
gegen Bestandteile der eigenen Zellkerne (Zellkern
heilt lateinisch Nucleus) des Betroffenen richten. Sie
kénnen dem Rheumatologen als Laborbefund einen
Hinweis auf das mdgliche Vorliegen einer Kollagenose
geben. Da der Zellkern jedoch verschiedene Bestand-
teile hat, lassen sich auch Untergruppen der ANA nach-
weisen. Antikorper gegen manche dieser Bestandteile
konnen helfen, eine bestimmte Kollagenose zu charak-
terisieren. So kann man bei vielen Menschen, die an
einem Systemischen Lupus erythematodes erkrankt
sind, im Blut Antikdrper gegen die Erbgutsubstanz
DNS nachweisen, die einen wesentlichen Teil des Zell-
kerns bildet.

Bei Patienten mit systemischer Sklerose sind hingegen
oft Autoantikdrper gegen Zentromere, zentrale Teile
der aus DNS und EiweiRk&rpern bestehenden Chromo-
somen oder andere EiweiRmolekiile (Topoisomerase
oder RNA-Polymerase) zu finden.

In vielen Fdllen reicht ein solcher Nachweis der Auto-
antikérper aber nicht aus, um eine Kollagenose zu
diagnostizieren. Denn ANA haben auch viele gesunde
Menschen in ihrem Blut und bei einigen gesunden
Menschen oder Kranken, die von nicht-rheumatischen
Krankheiten betroffen sind, findet man rheumaspezi-
fische Autoantikorper. Der Rheumatologe stiitzt sich
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deshalb bei seinem Befund auf ein groRes Arsenal
an ,erkennungsdienstlichen“ Manahmen: vor allem
natiirlich auf die typischen Symptome einer Krank-
heit, aber auch auf andere Labor-, auf Ultraschall-
und Rontgenuntersuchungen, auf Funktionstests der
Muskeln oder feingewebliche Untersuchungen, zum
Beispiel der Nieren.

1.2 Umwelt und Gene: Den Ursachen auf
der Spur

Warum das Immunsystem derart aus der Kontrolle
gerdt und die eigenen Zellen angreift, ist noch immer
nicht eindeutig gekldrt. Bei der Ursachenforschung fiir
die Kollagenosen tappen die Wissenschaftler daher oft
im Dunkeln. Immerhin, einige Verursacher konnten
bereits identifiziert werden. So spielen weibliche
Geschlechtshormone wie das Prolaktin beim SLE mit
ziemlicher Wahrscheinlichkeit eine Rolle. Daher kann
Stillen fur Mitter mit SLE gefdhrlich sein. Aus Angst
vor anderen weiblichen Hormonen, den Ostrogenen,
wurde Frauen friiher von der Einnahme der Pille abge-
raten. Heutzutage wissen wir jedoch, dass die Pille bei
einem gut kontrollierten SLE kein Problem darstellt.

Sonnenlicht und Infektionen

Mit ziemlicher Sicherheit hat man Sonnenlicht, das in
zu hohen Dosen regelmdRig Zellschdden verursacht,
als Ausléser fir Lupus identifiziert. Auch eine Vielzahl
von Medikamenten kann ein Lupus-dhnliches Bild her-
vorrufen.

Bei den anderen Kollagenosen wie der systemischen
Sklerose oder dem Sjégren-Syndrom kann man gar
keine Ursachen der Erkrankung sicher benennen.
Vermutet werden sowohl ererbte Faktoren als auch
Umwelteinfliisse wie Mineralstaub oder Infektionen.
Bei der Polymyositis/Dermatomyositis konnen selten
bdsartige Tumoren der Erkrankung zu Grunde liegen.
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1.3 GroRe Vielfalt: Kollagenosen im
Uberblick

Die hdufigste Kollagenose ist das Sjogren-Syndrom.
Bei dieser Krankheit sind die Driisen, die ihr Sekret
nach auflen abgeben, entziindlich verdndert. Der
Mund wird sehr trocken, weil kaum noch Speichel
gebildet wird. Die Produktion der Trdnen versiegt, die
Augen brennen.

Vor allem junge Frauen zwischen dem 25. und dem
35. Lebensjahr erkranken am systemischen Lupus
erythematodes (SLE). Befallen werden hdufig Gelen-
ke und Haut, aber auch die Nieren und andere innere
Organe. Seltener ist die systemische Sklerose oder
auch Sklerodermie, bei der sich die Haut der Betroffe-
nen verhdrtet, aber auch innere Organe wie Lunge oder
Herz betroffen sein kénnen. Frauen haben fiir diese
Erkrankung ein vierfach hheres Risiko als Mdnner.

Auch bei der Polymyositis/Dermatomyositis erkran-
ken Frauen zweimal bis dreimal hdufiger als Mdnner,
wobei die Krankheit meist zwischen dem 40. und
60. Lebensjahr ausbricht. Die Betroffenen leiden an
Muskelschwdche, aber auch an Muskelschmerzen.
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Ein Sonderfall ist die Misch-Kollagenose (MCTD fiir
Mixed Connective Tissue Disease), die Symptome einer
Systemischen Sklerose, eines SLE oder anderer Kolla-
genosen in sich vereint. Gelegentlich kann man die
einzelne Kollagenose noch gar nicht genau bestimmen
und nennt sie dann undifferenzierte Kollagenose.

Ebenfalls zu den rheumatischen Autoimmunerkran-
kungen zdhlt das Antiphospholipid-Syndrom (APS),
an dem oft Menschen erkranken, bei denen schon SLE
diagnostiziert wurde. Die Betroffenen erleiden Throm-
bosen (Verschluss der Blutgefifie) oder/und hdufige
Fehlgeburten.

Internetangebote

Mehr Informationen zu den einzelnen Krank-
heitsbildern gibt es im Internet:

® www.seltene.rheuma-liga.de

und in der Merkblattreihe zu seltenen Erkran-
kungen. Bestellmdglichkeit siehe Seite 46.
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1.4 Ohne Medikamente geht es nicht -
die wichtigsten Therapeutika

Kollagenosen sind noch immer nicht heilbar. Mittler-
weile gibt es aber eine Vielzahl von Medikamenten, die
sehr wirksam helfen kénnen. Grundlage der meisten
Therapien ist eine Kombination aus Kortison mit
anderen Medikamenten, die das Immunsystem unter-
driicken (Immunsuppressiva). Die wichtigsten Mittel
werden hier kurz vorgestellt:

Kortison

Kortison ist ein lebenswichtiges kdrpereigenes Ste-
roid-Hormon. Fiir die Behandlung wird aber nicht das
kdrpereigene Hormon verwendet, sondern chemisch
hergestellte Praparate, weil sie stdrker wirken und in
hoéherer Dosis weniger Nebenwirkungen haben als
Kortison. Ublich sind Prednisolon oder Methylpredni-
solon. Sie wirken hauptsdchlich entziindungshemmend.
Kortison wird hdufig in Schiiben kurzzeitig in hoher
Dosis eingesetzt. Die Ausnahme ist die systemische
Sklerose, bei der hohe Kortison-Dosen sehr gefdhrlich
sein kénnen. Oft werden dann Kortison-Medikamente
als Langzeittherapie in niedriger Dosierung weiter ge-
geben. Die vielfach gefiirchteten Nebenwirkungen
(erhohte Infektionsgefahr, Osteoporose, Zuckerkrank-
heit, Gewichtszunahme) kann man heutzutage in den
meisten Fdllen gut kontrollieren. Die Kortisondosis soll-
te niemals eigenmdchtig gedndert, und schon gar nicht
ohne Absprache mit dem behandelnden Arzt abrupt
abgesetzt werden.
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NSAR

NSAR steht fiir nicht-steroidale Antirheumatika, NSAR
enthalten also kein Kortison. Die Medikamente wirken
innerhalb von Stunden schmerzstillend und entziin-
dungshemmend. Sie kénnen aber Erkrankungen nicht
stoppen. Wird gleichzeitig Kortison eingenommen,
kénnen Magengeschwiire auftreten. Auch Herz-Kreis-
lauf- oder Nieren-Erkrankungen kdnnen sich unter
NSAR verschlechtern.

Anti-Malaria-Mittel

Hydroxychloroquin kommt bei fast allen Patienten
mit systemischen Lupus erythemathodes zum Einsatz
(Chloroquin ist in Deutschland nicht mehr erhdltlich und
nur noch Uber internationale Apotheken zu bekommen).
Hydroxychloroquin wird oft in Kombination mit Kor-
tison oder anderen Immunsuppressiva verwendet,
hdufig bei nicht lebensbedrohlichen Féllen eines SLE.
Wenn keine Kontraindikation vorliegt, kénnen und
sollten alle LE-Patienten Anti-Malaria-Mittel erhalten.
Bei hoheren Dosierungen und langzeitiger Therapie
(finf Jahre und mehr) sind regelmdfRige Kontrollen
durch den Augenarzt sehr wichtig.

Azathioprin

Das Mittel wird eingesetzt, um das fehlgesteuerte
Immunsystem zu unterdriicken. Azathioprin (z.B.
Imurek) ist in der Regel gut vertrdglich.
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