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Nach einem Vortrag von Prof. lvan Foeldvari,
Hamburger Zentrum fir Kinder- und Jugendrheumatologie,

zum 6. Welt-Sklerodermie-Kongress

Es gilt eine dringende Empfehlung, mit allen
Kindern und Jugendlichen bei vermuteter
limitierter oder systemischer Sklerose ein
darauf spezialisiertes Zentrum aufzusuchen!

Das kann z.B. das Zentrum von
Prof. lvan Foeldvari in Hamburg sein:
https://kinderrheumatologie.de

Haupterkrankungsalter der Kinder

und Jugendlichen

1,2 - 9% aller kleinen Patienten entwickeln die Er-
krankung Juvenile systemische Sklerose (JSsc) vor
dem 16. Lebensjahr. Das Haupterscheinungsalter
bei Kindern ist zwischen dem 9. und 11. Lebens-
jahr, es sind aber auch Patienten bekannt, die die
Erkrankung im Alter von 2 — 4 Jahren entwickeln.

Pro Jahr erkranken 0,27 pro 1 Million, was nicht
einmal einem Kind pro Jahr entspricht. Man spricht
also von einem sehr seltenen Phanomen. Als jahr-
liche Pravalenz ausgedriickt, hat jedes 250.000ste
Kind eine juvenile Sklerodermie.

Was sollten Eltern bei der Erstdiagnose

JSSc wissen?

Es ist sehr wichtig die Klassifizierung von der Dia-
gnose zu unterscheiden. Die Klassifizierung be-
nennt eine homogene Untergruppe von Erkrank-
ten innerhalb einer Erkrankung, was es leichter
macht, Leitlinien zur Behandlung zu erstellen.
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Die Diagnose kann unabhangig von und vor einer
Klassifizierung erfolgen.

Die ACR/EULAR-Klassifikation der Systemischen
Sklerose ist ein Klassifikationssystem, das der Dia-
gnose der Systemischen Sklerose dient. Die ACR/
EULAR-Klassifikationskriterien fuir  systemische

Sklerose (2012) sind in der folgenden Tabelle auf-
gefiihrt. Eine Diagnose kann bei einer Punktzahl
von > 9 Punkten gestellt werden (Sensitivitat und
Spezifitat ca. 90 %).

Dieses Klassifizierungssystem fur erwachsene Pa-
tienten wird auch bei Kindern benutzt:

Kriterien Subkriterien Punkte

Hautverdickung der Finger Beide Hande, bis proximal der MCP-Gelenke 9

Hautverdickung der Finger Geschwollene Finger 2
Ganzer Finger, distal bis MCP

Lasionen der Fingerkuppe Digitale Ulzera 2
Narbengriibchen 3

Teleangiektasie 2

Abnorme Nagelfalzkapillaren 2

Lungenbeteiligung Pulmonale Hypertonie und/oder 2
Interstitielle Lungenerkrankung

Raynaud-Syndrom 3

Sklerodermie-assoziierte Anti-Centromer-Antikorper (CENP-A, CENP-B), 3

Antikorper

Anti-Topoisomerase | (Anti-Scl-70) oder

Anti-RNA-Polymerase [l (RNAP)

Die maximale Punktzahl der Kriterien/Subkriterien ist 19.
Besteht eine Punktzahl von 9 oder mehr, handelt es sich um eine systemische Sklerose.

Die Daten der zurzeit groRRten Kohorte beziiglich
der Beteiligung der wichtigsten Organe von Kin-
dern mit JSSc werden aktuell ausgewertet. 200
Kinder sind momentan in diesem Register erfasst.
Ziel ist es, prospektiv Daten zu erheben, um mehr
Uber die Organbeteiligung und die Lebensqualitat
dieser Patienten zu erfahren.

Beim Einschluss in die Kohorte sollen die Kinder
die Klassifizierungskriterien der erwachsenen Pa-
tienten erfillen. Sie sollten jliinger als 18 Jahre alt
sein und das erste Non Raynaud Syndrom vor dem
16. Lebensjahr bekommen.
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Der zeitliche Ablauf der Studie und die
Untersuchungsparameter

Die Organbeteiligung wird alle 6 Monate nach ei-
nem standardisierten Protokoll erfasst, wie auch
die patientenbezogenen Ergebnisse und die arzt-
liche Bewertung der Krankheitsaktivitat und des
Schweregrads zu denselben festgelegten Zeit-

punkten.

Zuerst wird die klinische Vorgeschichte erhoben,
wie die Beschwerden zu jedem Organsystem (tro-
ckene Augen, neu aufgetretene Kalzinosem ..),
die Leistungsfahigkeit im Schulsport oder in der
Freizeit, die Teilnahme im Alltag, Einhaltung von



Bei einem weiteren Test versucht man Hautfalten
zu bilden, um die Hautbeteiligung zu priifen. Daflir
wird der sogenannte modifizierte Rodnan Skin
Score (mRSS) angewandt.

Leider ist dieser Score nicht fiir Kinder validiert,
da gesunde Kinder eine signifikant hohere Haut-

spannung haben.
(Foeldvari et al. Rheumatologie 2006, 45:76-8)

2017 fand in Hamburg ein ,Haut Scoring” Seminar
statt, um die Leistung des mRSS bei Kindern ver-
schiedener Altersgruppen zu bewerten, darunter
Gesundheitskontrollen bei Kindern mit juveniler
lokalisierter Sklerodermie und juveniler systemi-
scher Sklerodermie. Diese Ergebnisse wurden mit

denen der erwachsenen Patienten verglichen.
(Foeldvari |. and Torok C. Best Prac Res Clin Rheum 2021)

Medikamentengaben und Rehabilitation, wie Phy-
siotherapie, sowie aufgetretene Nebenwirkungen
und psychosoziale Probleme (in Hamburg arbeitet
ein Sozialarbeiter eng mit dem darztlichen Team
zusammen).

Des Weiteren werden alle 3 Monate Blutunter-
suchungen gemacht. Kontrolle eines Blutbildes
mit Differentialblutbild, der klinischen Chemie
mit Leber-, und Muskelenzymen, Nieren- und Ent-
ziindungswerten. Sowie Sklerodermie spezifische
Antikdrper (ANA, ENA — anti SCL70. Antizentro-
mere, Anti RNP...), die einmal jahrlich kontrolliert

werden.

MACORIE" Sih UCKTDs: CRRCLTY Wi ity

5 Bl 508 AN uvebie 15 SETreidn B werhiey

T
" Shin Buctowns, ratiity ¥ make
1 Sdedn Dt 2 fingers

Quelle: Bilder aus Journal of Scleroderma and Related Disorders,
01 Jan 2017, 2(1):11-18, DOI: 10.5301/jsrd.5000231, Artikel im
Volltext freiverfligbar im Internet: https://europepmc.org/article
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Vaskulare Beteiligung

90% der Kinder haben ein Raynaud Syndrom, wo-
bei zwischen der diffusen und limitierten Form
kein Unterschied besteht. Verdnderungen der
Nagelfalzkapillaren bestehen zu ca. 70% in allen
Formen (diffus und limitiert), Teleangenesie zu ca.
40%, auBer bei der limitierten Form, wo es nur
18 % der Patienten betrifft. Ulzerationen treten im
diffusen Subtyp etwas haufiger auf.

Mit dem Raynaud Score, der bei jeder Visite erfragt
wird, priift der Padiater, wie stark der Patient, bzw.
die Eltern die Raynaud Aktivitat der letzten 7 Tage
einschatzt.

Der DUCAS Score beschreibt die Ausprégung und
Anzahl der digitalen Ulzerationen.

DUCAS Score
None O
" Number of 1DU 1
digital ulcers (DU) 2DUs 2
3ormoreDUs 3
Yi
2 New digital ulcers N
No O
Yes 3
3 Gangrene =
No O
Surgical approach to DU Yes 3
4 (above standard
of care) No 0O
None O
Requiring systemic 1
5 Infection of digital ulcers antibiotics
Osteomyelitis 2
Septicemia 3
6 Unscheduled hospitaliza- Yes 3
tion for digital ulcers No O
No pain O
Non requvrgd 05
analgesics
Non-opioids 1
analgesics
7 Analgesics to control Minor opicids 2
digital ulcer pain Major opicids 3
Dose increased +
since last visit 0,5

Dose decreased o
since lastvisit 0.5

Bruni et al. J. Rheumatol 2019,

46-603-608 TOTALSCORE 19
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Die interstitielle Lungenerkrankung

ist eine schwerwiegende Komplikation bei der
juvenilen systemischen Sklerose, daher wird die
Lungenfunktion alle 6 Monate Uberprift (je nach
Mitarbeit und Alter des Kindes). AuBerdem wird
als Goldstandard ein hochaufldsendes CT der
Lunge gemacht, um eine Darstellung der Lungen-
struktur zu bekommen. Leider ist diese Unter-
suchung durch eine hohere Strahlenbelastung
gekennzeichnet, aber sehr hilfreich fur die frihe
Diagnose.

In Untersuchungen fand man heraus, dass ohne
ein hochauflésendes CT 60% der JSSc-Patienten
durch das Raster fallen wirden. Pathologische
CTs der Lunge fielen bei ca. 40% der untersuchten
Kinder auf, bei der limitierten Form ca. 30 %.

Eine weitere gute, nicht invasive Untersuchung
ist der 6-Minuten-Lauf-Test. Hier wird Uberprift,
ob die Kinder mit ihrer Laufdistanz unterhalb der
Norm liegen. Bei der diffusen Form waren dies bis
zu 85% der gepriften Kinder, bei der limitierten
Form 54 %.



Die Nierenbeteiligung ist eine lebensbedroh-
liche Komplikation bei Sklerodermie. Bei einer
renalen Krise tritt plétzlich ein schwerer Blut-
hochdruck auf begleitend von einem raschen
Nierenversagen, hypertensiver Enzephalopathie,
einer dekompensierten Herzinsuffizienz und/oder
einer mikroangiopathischen hamolytischen An-
amie. Hier werden folgende Untersuchungen zur
Kontrolle veranlasst:
> RegelmaRige Kontrolle des Blutdrucks

bei jeder klinischen Visite
> Urinuntersuchungen

Die gute Nachricht ist, es wurde von keiner renalen
Krise in der untersuchten Gruppe berichtet. Auch
der Bluthochdruck trat nur sehr selten auf (0—1 %).

Die Herzbeteiligung/pulmonale Hypertension
Alle 6 Monate wird ein Herzecho durchgefiihrt,
um Zeichen der pulmonalen Hypertonie frih zu
erkennen, auBerdem ein EKG (24h EKG), um Herz-
rhythmusstorungen zu erkennen und ein 6-Minu-
ten-Lauftest, sowie ein Bluttest (NT-proBNP oder
BNPT). Der ultimative Test um pulmonale Hyper-
tonie zu erkennen ist die Rechtsherzkatheter Un-
tersuchung, ggf. die Kardiale Magnetresonanzto-
mographie (CMR).

Die gastrointestinale Beteiligung

Bei jeder Visite werden Magen-Darm-Beschwer-
den erfragt, besonders Schluckbeschwerden, Sod-
brennen oder Verdauungsprobleme. Gibt es einen
Gewichtsverlust, Anderungen in der Wachstums-
geschwindigkeit (Perzentile) oder dem Body Mass
Index (der BMI war bei ca. 20% der untersuchten
Kinder zu niedrig)? Daran erkennt der Arzt, dass
etwas nicht stimmt und muss handeln.

Die Muskel- und Skelett Beteiligung

Bei jeder wiederkehrenden Untersuchung werden
die Gelenke (z.B. Mundoffnung), die Starke der
Muskeln, eventuelle Unterschiede der Lange von
Armen und Beinen Uberprift, um festzustellen,
ob die Erkrankung fortschreitet und wenn ja, wie
schnell. Die Gelenke (waren bei den untersuchten
Kindern in der diffusen Subgruppe mit bis zu 63 %
beteiligt), sowie die Muskelkraft (Kontrakturen,
Schwiche bei ca. 60% in allen Gruppen) werden
bei jeder Visite angeschaut und beurteilt.

SchlieBlich werden bei den Visiten alle 3-6 Monate
Fragebogen erhoben, um nach der Lebensqualitat
der Kinder zu fragen. Fragen nach Teithabe am so-
zialen Leben, taglichen Aktivitaten und der Krank-
heitsaktivitat. Ahnliche Fragebdgen gibt es fiir den
behandelndenKinderrheumatologen.Beidenerho-
benen Daten stellte sich heraus, dass die Einschat-
zung des Arztes dhnlich war, wie die des Kindes.

Die Kohorte lauft weiter und es ist geplant, langfristig weitere Patienten
einzuschlieBen. Es wird erwartet, dass dadurch die Erkrankung bei den
pharmazeutischen Firmen besser wahrgenommen wird und mehr klinische

Studien generiert werden.

Zusammenfassung: Susanne Klaiber
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