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Frühe Gefässveränderungen, Entzündungen und eine fortschreitende Fibrose des Gewebes sind die Kennzeichen 

der systemischen Sklerose (SSc). Diese Gefässveränderungen lassen sich im frühen Krankheitsverlauf durch 

Kapillaroskopie nachweisen, wodurch sich das primäre und das sekundäre Raynaud-Phänomen unterscheiden 

lassen (1). 

Systemische Sklerose

Endothelin-1 (ET-1), das im Früh- und Spätstadium der Krankheit 

übermässig exprimiert wird, bindet an die Endothelinrezeptoren A 

und B und vermittelt die Gefässpathologie.  ET-1 bindet an ETA 

und vermittelt die Vasokonstriktion und Proliferation bei SSc, 

während es das gefässerweiternde ETB herunterreguliert. Zytokine 

und Chemokine lösen Entzündungen aus, und TGF-𝜷 verursacht 

Entzündungen, vor allem aber Fibrose. Neben den Fibroblasten 

sind viele angeborene und adaptive Immunzellen an der Patho-

logie beteiligt, insbesondere plasmazytoide dendritische Zellen, 

Monozyten, CD4-Helfer-T-Zellen, Th17-Zellen und B-Zellen. Der- 

zeitige genetische Daten über die Anfälligkeit für SSc zeigen eine 

Kopplung an den HLA-Komplex entsprechend den Subtypen (2).

Die Auswirkungen auf das Endothel und die Blutgefässwände 

zeigen sich klinisch als sekundäres Raynaud-Phänomen als 

Reaktion auf Kälte, eine Folge der Gefässverengung und mit 

häufiger überkompensatorischer Vasodilatation. Anhaltende 

Durchblutungsstörungen, die als charakteristische 

avaskuläre Felder, Megakapillaren und träge Kapillar-

durchblutung an den Nagelfalzen sichtbar werden, führen zu 

trophischen Veränderungen der Fingerspitzen und zum Verlust 

von Weichteilen und Knochen sowie zu «Rattenbiss»-Nekrosen.

In der Haut und im Weichteilgewebe äussert sich die Entzündung 

als Schwellung, während die Fibrose zu einer Atropohie und 

Kontraktur führt. 

Die Bewegungseinschränkung der Haut kann die Öffnung des 

Mundes stark beeinträchtigen. Die Beteiligung der periartikulären 

Strukturen und Sehnen schränkt die Beweglichkeit der Gelenke 

ein. Auch die inneren Organe sind betroffen, wobei die interstitielle 

Lungenerkrankung und die Fibrose des Lungengewebes den 

Gasaustausch behindern, das Herz in seiner Kontraktions- und 

Relaxationsfähigkeit eingeschränkt ist und der Magen-Darm-Trakt 

Motilitätsprobleme und eine bakterielle Überwucherung aufweist. 

Die Entzündung beeinträchtigt die akzessorischen Drüsenfunk-

tionen in der Haut und in den Schleimhäuten der Atemwege, des 

Magen-Darm-Trakts und des Urogenitaltrakts.

Die limitierte und die diffuse Form der systemischen 

Sklerose werden anhand der klinischen Symptome und des 

Autoantikörperprofils unterschieden. Bei beiden Formen kann 

eine Verkalkung der Haut und der Weichteile auffällig sein. 

Bei der limitierten Form (lcSS) erstrecken sich die Hautver-

änderungen nicht proximal der Handgelenke, Spinnennävi sind 

häufig in der Haut des Gesichts und der Brustöffnung zu finden, in 

der Regel verbunden mit einem langsamen Krankheitsverlauf. 

Eine pulmonale arterielle Hypertonie (PAH) tritt in einer Minderheit 

der Fälle auf und ist oft schwierig zu behandeln. Das Vorliegen von 

Anti-Zentromer-Antikörpern ist mit lcSS von frühem Krankheits-

stadium an assoziiert.

Raynaud-Syndrom Erosion der Finger Megakapillar des Nagelbetts Lungenfibrose



www.medisyn.ch D
E

/0
5

/2
0

2
4

Bei der diffusen Form (dcSS) ist die Haut grossflächig 

betroffen, und die Lungenfibrose und die gastrointestinale 

Beteiligung sind ausgeprägt. Die anti-Topoisomerase I (Scl 

70)-Antikörper weisen auf die diffuse Form hin und sollten 

Anlass für eine pulmonale Untersuchung sein. Anti-RNA-

Polymerase-III-Antikörper, die ebenfalls spezifisch für SSc sind, 

werden mit einer schwereren, schnell fortschreitenden Erkrankung 

in Verbindung gebracht, insbesondere mit einer renalen hyper-

tensiven Krise. Interessanterweise wurden Autoantikörper gegen 

die RPC1-Komponente der RNA-Polymerase III mit begleitenden 

Tumoren in Verbindung gebracht (3). 

Die Klassifizierungskriterien für SSc, die speziell zur 

Erkennung der frühen Erkrankung entwickelt wurden, 

basieren auf Hautverdickungen an Händen und Fingern, kapillaren 

Nagelfaltenveränderungen, Raynaud-Phänomen, Teleangiektasien 

und Antikörperprofilen, wobei klinische Merkmale für die Frühdiag- 

nose zweckmässig sind (4).

Vorgeschlagene Autoantikörper-Analysen

Antinukleäre Antikörper (Hep-2-Immunfluoreszenz) 

1191.10; 45.0 Taxpunkten. 

Einzelne Auto-Antikörper-Analyse 

Anti-Topoisomerase I (Scl 70) (1172.00; 25.2 Taxpunkten) 

Anti-Zentromer-Antikörper (ACA) 1106.00; 46.8 Taxpunkten) und 

Anti-RNA-Polymerase III-Antikörper (1192.00; 46.8 Taxpunkten).

Multiparametrischer Test 

1181.00;1139.00; 1192.00 (2x); 1193.00 (4x): 260.8 Taxpunkten.
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