
In einer Langzeituntersuchung wurde festgestellt, dasssich die Todesursache von Sklerodermiepatienten in derZeitspanne zwischen 1972 und 2002 verändert hat (1).Dabei wurden Nierenveränderungen als primäre Todes-ursache durch Lungenpathologien (pulmonale arterielleHypertonie [PAH] und pulmonale Fibrose) abgelöst. Das3-Jahres-Überleben von Sklerodermiepatienten mit PAHwird dabei auf 56 Prozent geschätzt, während es bei Pa-tienten ohne Lungenhochdruck bei 94 Prozent liegt (2).«Eine Untersuchung hat gezeigt, dass ein Screeningpro-gramm dazu beiträgt, eine PAH früh zu erkennen, sodasssie entsprechend therapiert werden kann», erklärte Prof.Oliver Distler aus Zürich, der durch den Workshop führte.Dadurch konnten die Überlebensraten der Patienten imVergleich zum klinischen Routinevorgehen signifikantverbessert werden (3). 
Screening-Algorithmus für PAHIm Rahmen der grossen, internationalen Studie DETECTwurde, basierend auf den Daten von 400 Sklerodermie-patienten, ein entsprechender evidenzbasierter PAH-Screening-Algorithmus vorgeschlagen (4). Darüber  hinauswurde auch ein PAH-Risikokalkulator entwickelt, dermithilfe verschiedener Werte (u.a. FVC % pred./DLCO %pred.) berechnet, ob in einem ersten Schritt ein Echokar-diogramm erstellt und in einem zweiten eine Rechtsherz-katheter-Untersuchung durchgeführt werden sollte. 
Neue TherapieansätzeZum Schluss ging Distler kurz auf die Therapie der sys-temischen Sklerose ein. Die Optionen hier sind nach wievor begrenzt. Vor Kurzem wurden jedoch die Resultateeiner Phase-II-Studie mit Tocilizumab bei diesen Patien-ten publiziert (5). Insgesamt 87 Patienten erhielten ran-domisiert entweder den Anti-Interleukin-6-Antikörperoder Plazebo. Wie die Auswertung der Studie zeigte,führte die Behandlung mit Tocilizumab nach 48 Wochenzwar zu keiner signifikanten Abnahme der Hautver -dickungen, jedoch war die Differenz zum Ausgangswertin der Tocilizumabgruppe höher als in der Plazebo-gruppe. Zudem wurde bei einem signifikant geringerenAnteil der Patienten in der Tocilizumabgruppe eine Ab-nahme der Vitalkapazität festgestellt (p = 0,0373). DieserAnsatz soll nun in einer Phase-III-Studie untersucht wer-den. «Zusätzlich sind viele weitere Studien am Laufen –so zum Beispiel mit Substanzen wie Riociguat, Rituximab,

Nintedanib und dem Pan-PPAR-Agonisten IVA337», ergänzte Distler abschliessend. Therese Schwender
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Quelle: Meet the Expert Session «Systemische Sklerose» beim Jahres-
kongress der Schweizerischen Gesellschaft für Rheumatologie (SGR),
25. August 2016 in Interlaken.
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Lungenhochdruck führt bei Patienten mit systemischer Sklerose zu einer erhöhten
Mortalität. In einem Workshop am diesjährigen SGR-Kongress in Interlaken wurde
diskutiert, wie mithilfe eines Screening-Algorithmus dazu beitragen werden kann,
die pulmonale Hypertonie früh zu erkennen. Zudem wurden neue Therapie ansätze
bei systemischer Sklerose angesprochen.

Systemische Sklerose:
Wandel der Organmanifestationen
Screening auf Lungenhochdruck verbessert die Prognose

DETECT online:
Der PAH-Screening-Algorith-
mus und der PAH- Risikokal-
 kulator stehen auf der fol -
genden Internetseite frei zur
Verfügung:
http://detect-pah.com

Zu screenende SSC-Patienten

Schritt 1: 6 Nicht-Echo-Variable

Keine Überweisung
zur Echokardiographie

Schritt 2: Totaler Risiko-Score aus Schritt 1 plus 2 Echo-Variable

RHC zur Diagnose des Vorliegens/Fehlens einer PAH

Ja

Keine Überweisung zur RHC

Ja

Rechtsatriale Fläche TR Geschwindigkeit

FVC % pred./DLCO % pred. 
Anti-Zentromer-Antikörper

Teleangiektasien
NTproBNP

EKG: Rechtsachsenabweichung
Serum-Urat (Harnsäure)

NeinTotaler Risiko-Score > 300

NeinTotaler Risiko-Score > 35

DLCO: pulmonale Kohlenmonoxid-Diffusionskapazität; FVC: forcierte Vitalkapazität; NTproBNP: N-terminales pro-natriure-

tisches Peptid Typ B; PAH: pulmonale arterielle Hypertonie; RHC: Rechtsherzkatheter-Untersuchung; SSC: systemische

Sklerose; TR: Trikuspidalis-Rückstrom. 


