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1 Einleitung
1.1  Definition

Der systemische Lupus erythematodes (SLE) ist eine chronisch- entztindliche
Autoimmunerkrankung mit Allgemeinsymptomen und multiplen Organmanifes-
tationen. Die genaue Ursache der Erkrankung ist unbekannt, aber es wird an-
genommen, dass immunologische Abnormitaten — insbesondere Immunkom-

plexe und antinukleare Antikdrper — fur eine Vielzahl der klinischen Symptome

und Organmanifestationen verantwortlich sind (1).

1.1.1 ARA- Kriterien

Die Klassifikationskriterien des American College of Rheumatology wurden zur
Diagnosestellung eines systemischen Lupus erythematodes entwickelt, der als
Heterogenitat aus veranderten klinischen und laborchemischen Merkmalen cha-
rakterisiert werden kann. Beeinflusst von den Jones Kriterien fiir das akut
rheumatische Fieber, begannen subspezialisierte Organisationen Mitte des 20.
Jahrhunderts mit der Entwicklung von Kriterien fir Diagnosen und Klassifikatio-
nen von Erkrankungen (2). 1958 veréffentlichte die ARA (spater ACR) Diagno-
sekriterien fur die Rheumatoide Arthritis zur Standardisierung der Krankheitsde-
finition (3). 1958 wurde von Winslow und Mitarbeitern eine Klassifikation fiir den
SLE vorgestellt. Diese war in major und minor Kriterien unterteilt und diente der
Erforschung der Pleuritis im SLE (4). 1971 verdffentlichte ein Ausschuss der
ARA vorlaufige Kriterien fir die Klassifikation des SLE (5). Diese Kriterien ba-
sierten auf der Evaluation von 74 manifesten SLE Fallen in einer Gruppe von
245 ,, uneindeutigen” Fallen. Die Untersuchungen fuhrten 52 Rheumatologen
aus 59 Krankenhausern in den USA und Kanada durch. Diese SLE Patienten
wurden verglichen mit 234 RA Patienten und 217 Patienten mit anderen Er-
krankungen. Beweis fur die Diagnose war die Erfullung von mindestens 4 der
14 Kriterien (5). 1982 erfolgte die Uberarbeitung der Kriterien durch die ARA. Es
wurden fluoreszierende antinukledre Antikérper und Antikérper gegen native
DNA sowie Sm Antigene mit eingeschlossen. Das Raynaud Phanomen und die
Alopexie konnten aufgrund geringer Spezifitdt und Sensitivitat nicht mit einge-
schlossen werden. Die neuen Kriterien hatten eine Sensitivitat und Spezifitat

von 96% (6). Insgesamt wurden eine Sensitivitdt von 83% und eine Spezifitat
8



von 89 % erreicht. Bei den nachfolgend aufgefuhrten Klassifikationskriterien
mussen 4 oder mehr Kriterien wahrend eines beliebigen Beobachtungszeitrau-

mes (gleichzeitig oder seriell) erfiillt sein:

e Schmetterlingserythem

e Discoide Hautveranderung

¢ Photosensibilitat

e Orale und/oder nasopharyngeale Ulzera
e Arthritis (nicht erosiv)

e Serositis (Pleuritis, Perikarditis)

¢ Nierenmanifestation (Proteinurie> 0,5 g/d, Zylindurie, Erythro-, Leuko-

zyturie)
e ZNS- Manifestation (Epilepsie, Psychose)

e Hamatologische Manifestation (hamolytische Anamie, Leuko-, Lympho-,

Thrombozytopenie)

e Immunparameter (positiver LE- Zelltest, anti-ds DNA, Anti-Sm-, Anti-
Cardiolipin- Antikorper)

e ANA- Nachweis
1.2 Epidemiologie

Die Pravalenz bei Patienten mit SLE ist als sehr unterschiedlich zu bewerten.
Die Schwankungsbreite von 4 - 250 Fallen auf 100 000 Einwohnern spiegelt
zweifellos die Verschiedenheit der Populationen wieder (7). Das Auftreten des
SLE ist in Stadten gréRRer als in landlichen Gebieten (8). In den USA ist die Pra-
valenz unter Asiaten (z.B. Hawaii: 18-24/100 000) und schwarzen Frauen (7,9-
10,5/100 000) hoher als bei weil3en Frauen( 4/100 000) oder Frauen aus Puerto
Rico (1/100 000) (7;9;10;11;12). Weitere Untersuchungen zur Pravalenz erga-
ben 1/1969 in San Francisco, 1/2400 in Minnesota (7;10), 1/6780 in New Zea-
land (7;13), 39/100 000 in Schweden (7;14), 28/100 000 in Finnland (7;15) und
16/100 000 bei amerikanischen Indianern (7;16). Die erhdhte Anzahl an er-
krankten Frauen gegentber Mannern wird bisher unbekannten hormonellen

Effekten zugeschrieben. Familienangehorige von an SLE erkrankten Menschen
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zeigen eine stark erhéhte Pravalenz, wobei davon meist mannliche Patienten
betroffen sind (17). Bei Kindern betragt das Verhaltnis mannlich/ weiblich 1,4-
5,8 :1(18), bei Erwachsenen 8-13 : 1 (18;19) und bei alten Menschen 2 : 1
(18). Das Alter bei Erkrankungsbeginn liegt bei 65% zwischen 16 und 55 Jahren
(19), 20% sind jinger als 16 Jahre (20) und 15% sind &lter als 55 Jahre (21).
Die Inzidenz ist bei weil3en Mannern mit 0,4 und bei weif3en Frauen mit 3,5 zu
bewerten. Bei afrikanisch - amerikanischen Frauen treten 9,2 Neuerkrankungen
pro 100 000 Einwohner und Jahr auf (22).

1.3 Atiologie und Pathogenese

Die genaue Atiologie des SLE ist noch unbekannt. Man nimmt an, dass es
durch bisher unbekannte exogene Faktoren (Viren, Bakterien, Medikamente,
UV- Strahlung) zu einer Stérung immunologischer Reaktionen kommt. In Folge
entstehen Autoantikérper und eine Immunkomplexvasculitis. Letztere ist wahr-
scheinlich fur die Vielzahl der Organmanifestationen zustandig (23). Umfangrei-
che Untersuchungen erbrachten den Nachweis, dass mehrere Genloci des
HLA- Komplexes mit SLE assoziiert sind (24). Diese kdnnen z.B. umfangrei-
chen Einfluss auf die Immunregulation, die Immunantwort, das Komplement,
das retikuloendotheliale System (einschlie3lich Phagozytose), die Immunglobu-
line und die Geschlechtshormone ausuiben. Insbesondere 4 Gene sind daran
beteiligt (25). Beweis dafir ist eine hohe Ubereinstimmungsrate dieser Gene
(14 - 57%) in eineiigen Zwillingen mit SLE (26;27). Ca. 5 - 12% der Verwandten
von SLE Patienten haben ebenfalls einen SLE (28). Die genetischen Marker
wurden wesentlich haufiger bei SLE Patienten als bei einer allgemeinen Popu-
lation beobachtet. Einzuschlie3en sind dabei HLA-B8 (29), HLA-DR2 (28;29),
HLA-DR3 (28 - 30), DQW 1 (31), C2 Mangel (C2D) (32), C4 (insbesondere
C4A) Mangel (C4D) (30;32), Gm (33), HLA- A1,-A10,-B15,-B18,-B19 und ein
niedriger Spiegel an CR1 (34). Bei Lupus Nephritis werden Assoziationen mit
DR2, DQW1 und DQR31 beobachtet. Die in SLE Patienten h&ufig gefundenen
immunologischen Veranderungen werden von genetischen Faktoren beein-
flusst. Autoantikérper werden haufiger in Verwandten von SLE Patienten gefun-
den, als in allgemeinen Populationen (35) - ebenso Supressor- Zell Defekte
(36). Antikoérper gegen DNA sind assoziiert mit DR3, DR7 und DR2 (29); Anti-
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korper gegen Sm sind assoziiert mit DR7 und DR4 (37); Antikdrper gegen La
(SS-B) sind assoziiert mit DR3 (38) und DQW?2.3 (39) und Antikdrper gegen
Ro(SS-A) sind assoziiert mit DR2, DR3, DQ1/DQ2 und C2D (40).

1.4 Klinik und Verlauf

Der SLE tritt als generalisierte, haufig schwere entziindlich- rheumatische Er-
krankung mit Befall zahlreicher Organsysteme auf. Er bietet ein weites Spekt-
rum an klinischen Symptomen und ist charakterisiert von Remission und Exa-
cerbation (1). Haufige Frihsymptome eines SLE sind Mudigkeit, Schwache und
Leistungsinsuffizienz. Fieber tritt in fast 90% der Falle auf, wobei der SLE eine
der haufigsten Ursachen ungeklarten Fiebers darstellt (23). Stahl et al unter-
suchten in einer Studie 83 febrile Phasen bei 63 Patienten mit SLE. 60% des
Fiebers war durch den SLE selbst bedingt, 23% durch Infektion und 17% durch
andere Ursachen (41;42). Der in bis zu 85% auftretende Gewichtsverlust lasst
sich oft schon vor der Diagnosestellung eines SLE beobachten (22). Als wahr-
scheinlich ursachlich werden mehrere Faktoren genannt, wie: Appetitlosigkeit
aufgrund einer Medikamenteneinnahme, gastrointestinale Erkrankungen, Fol-
gen einer diuretischen Therapie sowie der persénliche Wunsch nach Gewichts-
verlust (7). Im Verlauf der Erkrankung kann es jedoch auch durch Wasserreten-
tion- verbunden mit einem nephrotischen Syndrom sowie der Einnahme von

Kortikoiden- zu einer Gewichtszunahme kommen.

1.4.1 Organbefall und Symptomatik

1.4.1.1 Respiratorische- und pulmonale Beteiligung

Eine Beteiligung des respiratorischen Systems bei Patienten mit SLE ist relativ
haufig. Wahrend Lahita eine Erkrankungsrate von 40-57% angibt (43), be-
schreiben Rothfield (44) und Pines et al. (45) eine Erkrankung des respiratori-
schen Systems in 0,9 - 98 % der Falle. Es kann eine Beteiligung von Lunge,
Pleura, Atemmuskulatur und Diaphragma vorliegen. Diese fiihren letztendlich
zur respiratorischen Dysfunktion. Die haufigste respiratorische Manifestation ist
der Pleuraerguss. Er tritt bilateral bei ca. 50% der Patienten auf (46). Im Exsu-
dat lassen sich Lymphozyten, Immunkomplexe und anti DNA Antikérper nach-

weisen. Der Complement- Spiegel ist deutlich verringert (7). Mehr als die Halfte
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der SLE Patienten entwickeln eine Lungenerkrankung mit Pneumonie und pul-
monaler Blutung. Dabei ist die Lupus- Pneumonitis eine der haufigsten Manifes-
tationen (47 - 49). Dagegen tritt die akute Lupus- Pneumonitis eher seltener auf
(47,50). Sie manifestiert sich typischerweise unilateral oder bilateral an der
Lungenbasis und entsteht als Folge alveolar- kapillarer Verletzung mit Ausbil-
dung einer Blutung und eines Odems. Pathologische Untersuchungen wiesen
neben den vorher genannten Erkenntnissen noch zusatzlich hyaline Membran-
veranderungen, Immunglobuline und Complementablagerungen nach (51). Ein
begleitender Pleuraerguss ist haufig nachweisbar. Das Auftreten einer chroni-
schen (fibrotischen) Lupus- Pneumonitis wird mit O - 9% angegeben (51). Sie ist
charakterisiert durch eine fortgeschrittene Dyspnoe, diffuse interstitielle Infiltrate
und kann in eine akute Verlaufsform wechseln (52). Eine seltene Komplikation
bei Patienten mit SLE ist die pulmonale alveolare Blutung. Sie ist entweder im-
munvermittelt oder sekundar durch eine Infektion oder Uramie bedingt. Die Pa-
tienten erkranken akut mit Hamoptoe, Fieber, Husten und Hypoxamie. Es kann
zu einem erheblichen Blutverlust kommen. Eine Mortalitatsrate von 70 - 90%
wird angegeben (53). Die pulmonale arterielle Hypertension wird zunehmend
als Komplikation des SLE erkannt. Sie tritt zu 25% bei Patienten mit Antiphos-
pholipid-Syndrom und zu 14% sekundar als Folge einer chronisch interstitiellen
Erkrankung auf (54;55). Rezidivierende pulmonale Embolien wurden fir die er-
hohte Pravalenz beim Antiphospholipid-Syndrom verantwortlich gemacht. Die
Pathogenese der pulmonalen Hypertension ist bisher ungeklart- jedoch gibt es
madgliche Verbindungen zu Vaskulopathien, rezidivierenden pulmonalen Embo-
lien und parenchymalen Erkrankungen (46;52;54;55). Respiratorisch - muskula-
re Dysfunktionen werden zu Uber 25% bei Patienten mit SLE beschrieben. Sie
stellen sich im Réntgen Thorax als hochstehendes Hemidiaphragma dar (46).
Bei der Durchfihrung eines Lungenfunktionstests konnte die Reduktion des
statischen Lungenvolumens und der Vitalkapazitat nachgewiesen werden. Post
- mortem Untersuchungen bestétigten eine primare Myopathie des Diaphragma
(56). Das Risiko fur pulmonale Infektionen ist bei SLE Patienten ca. dreimal h6-
her als bei einer allgemeinen Population. Ursache sind immunologische Ab-
normitaten - einschlief3lich einer verringerten phagozytaren Aktivitat und ernied-

rigter NK Zell Aktivitaten gegen Keime (57). Unterstitzt wird dies noch durch
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Atelektasen, parenchymale Krankheiten und Schwache der Atemhilfsmuskula-
tur. Die Pneumonien kénnen atypisch auftreten. Neben den bekannten Erregern
einer Pneumonie treten auch Stapylococcus aureus, Mycobaktierien- Spezies
und Pneumocystis carinii als Ursache der Infektionen auf. Nocardia Spezies
verdienen eine besondere Beachtung, da die durch sie verursachte Infektions-
rate bei SLE Patienten hoher ist als in einer normalen Population. Haufige Lo-
kalisation ist das ZNS (56;46). Kim et al. dokumentierten bei ihren Untersu-

chungen eine hohe Pravalenz fur Lungentuberkulose (58).
1.4.1.2 Kardiale Beteiligung

Der SLE kann Veranderungen am Myokard, dem Perikard, den Herzklappen
und den Koronararterien verursachen. Die Myokarditis wird in ca. 8- 78% der
Félle beobachtet (59). In Uber 50% kann die Myokarditis stumm verlaufen
(43;57;60;61). Histologisch finden sich bei der Myokarditis mononukleare Zel-
len, perivaskulare Infiltrationen von Lymphozyten und neutrophile Granulozyten
(59). Intima-Proliferationen mit Verengung der intramyokardialen Arterien wur-
den beschrieben. Die SLE- Myokarditis fuhrt nicht zu ortlichen kinetischen
Wandstorungen, sondern zu einer allgemeinen linksventrikularen Dysfunktion
(60;61). Die Perikarditis sowie exsudative Perikardergusse treten in ca. 8-50%
der Patienten mit SLE auf (59;43). GroRRe Perikardergusse, die zur Tamponade
fuhren, sind selten (44). In 80% der autopsierten Falle konnte eine perikardiale
Beteiligung nachgewiesen werden (19). Der Perikarderguss selbst wird als fibri-
nose Flissigkeit beschrieben, die antinukleare Antikdrper, LE- Zellen, einen
niedrigen Komplementspiegel und Immunkomplexe enthalt. Die Herzklappenbe-
teiligung ist die haufigste kardiale Manifestation beim SLE. Sie wird mit 18 - 74
% angegeben- abhéngig von Dauer und Auspragung der Erkrankung. Klappen-
veranderungen werden haufiger bei Patienten mit Anitphospholipid-Syndrom
gesehen (62). Sie sind oft hdmodynamisch bedeutsam. Die Klappenbeteiligung
beim SLE reicht von der Klappenverdickung bis zur Libman- Sacks- Endokardi-
tis. Letztere zeichnet sich durch eine Ansammlung von kleinen einzelnen oder
multiplen rosafarbenen Neoplasien von 1 - 4 mm Grol3e aus, welche mit einer
Valvulitis vergesellschaftet sind und zu einer Klappendestruktion fihren (63).

Die Pathogenese ist bisher unklar. Die fibrinoide Degeneration der Klappen, die
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Vaskulitis und die steroid - induzierte Klappenerkrankung sind drei mdgliche
Mechanismen (60;62).

1.4.1.3 Vaskulare Beteiligung

Die Arteriosklerose in SLE Patienten ist ein multifaktorielles Problem (64). Die
typischen Risikofaktoren fur eine koronare Herzkrankheit, wie z.B. Bluthoch-
druck und Hyperlipidamie, werden bei Patienten mit SLE haufiger beobachtet.
Es ist Folge einer Multiorganbeteiligung und verschlechtert sich deutlich beim
Auftreten einer Nierenbeteiligung. Dies fuhrt zu einer 9 mal héheren Mortalitats-
rate gegeniber der Normalbevolkerung (56;62;60). Die Arteriosklerose kann
durch eine Steroid- induzierte Dyslipoproteinamie, einer sekundaren Hypertonie
aufgrund einer renalen Erkrankung sowie einer bestehenden Vaskulitis be-
schleunigt werden. Zirkulierende Immunkomplexe werden nicht nur fir endothe-
liale Verletzungen verantwortlich gemacht, sondern auch fir eine intrazellulare
Cholesterol-Speicherung (65). Die fur SLE typische Vaskulitis befallt Gefal3e mit
einem Durchmesser von kleiner als 100 um. Sie ist charakterisiert durch eine
fibrinoide Nekrose mit Verdickung der Gefal3wand und geringer Infiltration durch
Entziindungszellen. Die Vaskulitis entwickelt sich bei ca. 20% der SLE Patien-
ten. Sie kann in verschiedenen Organsystemen zur Ischamie flihren. Besonders
Organe mit Endarterien, wie z.B. der Darm, kdnnen schweren Schaden neh-
men- bis hin zur Darmwandblutung oder Perforation mit Peritonitis. Die wahr-
scheinlich haufigste Form der Vaskulitis ist die Urticaria. Sie entsteht aus einer
fibrinoiden Nekrose der postkapillaren Venulen (66). Hautlasionen infolge
vaskularer Beteiligung - einschlie3lich periunguales Erythem, Livido reticularis,
Teleangiektasien und das Raynaud-Phanomen wurden bei Uber 50% der Pati-
enten beobachtet (67).

1.4.1.4 Gastrointestinale Beteiligung

Gastrointestinale Manifestationen treten bei ungeféahr 50% der Patienten mit
SLE auf (68). Viele Symptome sind unspezifisch und werden mit einer Haufig-
keit von 10 - 37% angegeben (43). Sie kbnnen Folge einer Vaskulitis oder obli-
terativen Gefal3thrombose sein und einen ischamischen Darm sowie Immun-

komplexablagerungen von Autoantikorpern im Gewebe bedingen. Immun-
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supprimierende Medikamente wie Azathioprin und Prednisolon kénnen eben-
falls abdominale Symptome- einschlie3lich der Pankreatitis- erzeugen. Der
Osophagus ist zwischen 1,5 und 25% der SLE-Patienten klinisch auffallig (69).
Sehr haufig treten Schluckbeschwerden auf. Diese verstarken sich in Stress-
phasen. Eine Hypomobilitat des distalen Drittels des Osophagus wird bei ca. 13
- 32% der Patienten gesehen. Diese ist pradisponierend fur eine Refluxdsopha-
gitis. Die meisten dieser Patienten zeigen gastroésophageale Refluxsymptome,
Dysphagie und atypischen Brustschmerz. Die genaue Ursache der Hypomobili-
tat ist unbekannt. Es werden zur Zeit zwei Theorien postuliert. Zum einen be-
steht der Verdacht auf eine entzindliche Reaktion der 6sophagealen Muskula-
tur und zum anderen der eines ischamischen Schadens im Auerbach-Plexus
(43). 50% der SLE Patienten entwickeln eine Dyspepsie, wahrend bei 40% der
Patienten ein Ulcus entsteht (70). Grol3ere Blutungen und Perforationen sind
eher ungewdhnlich und werden mit 9% angegeben (71). Eine lokale oder diffu-
se Pankreatitis tritt mit einer Haufigkeit von ca. 8-28% auf (72). Sie kann Folge
der Vaskulitis, Ischamie der kleinen Pankreasgefal3e, Immunkomplexablage-
rungen oder der Kombination der vorher genannten Prozesse sein. Auch Félle
einer hamorrhagischen Pankreatitis werden auf der Grundlage der genannten
Pathogenese beschrieben. Eine induzierende Wirkung einer Pankreatitis bei
Gabe von Steroiden ist umstritten, da mit und ohne Steroidgabe vergleichbare
Erkrankungsraten auftreten (73). In Uber 50% der SLE Patienten lasst sich eine
Hepatomegalie nachweisen (69). Laborwerte wie ALAT, ASAT und die alkali-
sche Phosphatase kbnnen pathologisch erhéht sein bei aktivem Lupus oder der
Einnahme von Medikamenten. Durchgefuhrte Leberbiopsien bei Lupus-Patien-
ten mit persistierend erhéhten Leberwerten ergaben nachfolgende Befunde:
Zirrhose, chronisch aktive Hepatitis, granulomattse Hepatitis, Cholestasis,
centrilobulare Nekrose, chronisch persistierende Hepatitis, primar billiare Zir-
rhose, Steatosis, Fettleber (74). Eine Ischamie infolge einer SLE- Vaskulopathie
kann viele Organsysteme betreffen. Besonders im Darm kann gehéauft eine
Vaskulitis der versorgenden kleinen Gefal3e auftreten- insbesondere im Verlauf
der Arteria mesenterica superior (75). Ein Antiphospholipid-Syndrom kann das
Risiko einer Ischamie noch erhdhen. Das Ergebnis ist dann ein Organschaden,

der sich als Darmischamie manifestiert.
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1.4.1.5 Renale Beteiligung

Eine Nierenbeteiligung bei Patienten mit SLE kann sehr haufig beobachtet wer-
den. Sie wird mit ca. 50 % angegeben (76). Mit Hilfe der Immunfluoreszenz-
technik oder der Elektronenmikroskopie lassen sich histologisch renale Veran-
derungen sicher erkennen (52). Obwohl die Lupus- Nephritis oft asymptoma-
tisch verlauft, ist sie doch haufig mit einer schlechten Prognose vergesellschaf-
tet. SLE- Patienten mit initialer Nierenbeteiligung weisen eine signifikant redu-
zierte Zehnjahresuberlebensrate auf (103). Die Pathogenese der Nephritis be-
ruht auf einer Kreuzreaktion von Autoantikdrpern mit glomerularen Oberfla-
chenantigenen, mesangialer Matrix oder Basalmembranen. Es resultiert eine
Immunkomplex- Ablagerung in der subepithelialen—und subendothelialen
Schicht der Glomeruli (57). Diese Immunkomplex-Ablagerungen l6sen eine
zellvermittelte Immunantwort aus, die mit Freisetzung von Zytokinen und glome-
rularer Nekrose / Fibrose einhergeht. Die Proteinurie ist die haufigste renal be-
dingte Pathologie und tritt bei ca. 78 % der SLE Patienten auf. 42 % der Pati-
enten weisen weiterhin eine Hamaturie und Pyurie auf. Bei 30 - 35 % der SLE
Patienten konnen hyaline, granuléare oder zellulare Zylinder nachgewiesen wer-
den. Besonders zwischen dem 6. und 36. Monat nach Stellung der Diagnose
treten die meisten renalen Veranderungen auf (78). Die Einteilung der renalen

Pathologie erfolgt nach dem Klassifikationsschema der WHO (79).

e Klasse I: Normalbefund ohne mikroskopische Veranderungen

¢ Klasse II: Mesangiale Glomerulonephritis; Immunkomplexablagerungen

im Mesangium

e Klasse lll: Fokal-segmentale Glomerulonephritis; proliferativ, sklerosie-
rend, nekrotisierend; Immunkomplexablagerungen intra- und extrakapil-

lar; < 50% der Glomeruli geschadigt

e Klasse IV: Diffus proliferative Glomerulonephritis; entspricht Klasse IlI-
jedoch > 50% geschadigt; haufiges Auftreten eines nephrotischen Syn-

droms

¢ Klasse V: Diffus membrandse Glomerulonephritis; Immunkomplexabla-

gerung subepithelial, extramembrands
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e Klasse VI: Chronisch sklerosierende Glomerulonephritis; Spatschaden
mit diffus/fokal vernarbten Glomeruli, interstitieller Fibrose und Tubulu-

satrophie
1.4.1.6 Beteiligung des zentralen- und peripheren Nervensystems

Das Auftreten von neurologischen Symptomen bei SLE Patienten wurde
1872 erstmalig von Karposi beschrieben. Es wird eine Pravalenz von 15 -
95% angegeben (84;85;86). Sie wird fur ca. 19 % der Lupus relevanten To-
desfélle verantwortlich gemacht (80). Die bisher erzielten Fortschritte in der
neuroradiologischen Technik sowie kognitive Testmethoden haben die Dia-
gnosestellung deutlich verbessert und erlauben eine friilhe und erfolgreiche
Therapie. Dazu beigetragen hat auch eine genaue Definition der Beteiligung
von zentralem, peripherem und autonomem Nervensystem durch ein multi-
disziplinares Committee des American College of Rheumatology fur Patien-
ten mit SLE im Jahre 1999 (88). Allgemein wird die Angiopathie als Haupt-
ursache angenommen, wobei auch andere Mechanismen, wie der direkte
neurale Autoimmunschaden, die Demyelisation und Thromboembolien einen
Beitrag zur entsprechenden Symptomatik leisten (81). Zentrale Ischamien
sind haufig Folge einer sekundaren Koagulopathie bei Antiphospholipid-
Syndrom, einer verstarkten Artheriosklerose bei Kortikoidtherapie, einer
Vaskulitis oder kardiogenen Thrombembolie bei Libmann-Sachs-Erkrankung
(57;87). Das Durchschnittsalter fir SLE Patienten mit Apoplex liegt bei ca.
35 Jahren, mit einer Rezidivrate von 35 - 60% bei Patienten mit Antiphos-
pholipid-Syndrom (82). Kinder, die diese Antikdrper aufweisen, haben mit
ca. 76% eine ungewoOhnlich hohe Pravalenz fir cerebrale Ischamien (83).
Zusatzlich lassen sich das Lupuskoagulans und Kardiolipin-Antikorper
nachweisen. Sie treten bei ca. 25 - 40% der SLE Patienten auf (89) und
kénnen eine Ursache fir eine Erkrankung der Koronararterien sein. Sie fuh-
ren damit Uber einen anderen Mechanismus zur ZNS-Ischamie und unter-
scheiden sich dadurch gegenuber den Antiphospholipid-Antikdrpern (90). In
mehreren Studien konnte auch eine signifikante Verbindung zwischen Kar-
diolipin - Antikdrpern, Lupuskoagulans und kognitiven Dysfunktionen nach-

gewiesen werden (91). Eine andere Klasse von Autoantikorpern, die Be-
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standteil der Pathogenese im Bereich ZNS darstellen, sind Antikdrper gegen
ribosomales Protein. Sie sind sehr spezifisch fur SLE und werden bei ca. 10
- 20% der SLE Patienten gefunden (92). Ihnen wird eine fihrende Rolle in
der Entwicklung einer Vaskulopathie zugeschrieben. Weiterhin sind sie mit
Psychosen und verschiedenen Formen der Depression assoziiert (93). Eine
erhohte Konzentration von Zytokinen im Plasma und im Liquor fihren zu ei-
ner erhbhten Permeabilitdt der Blut-Hirn-Schranke. Sie kénnen direkt neuro-
toxisch wirken - aber auch indirekt schadigen durch eine Endothelzellaktiva-
tion und Gefal3schadigung (94). Ein Anfallsleiden wird bei ca. 7 - 16% der
erwachsenen SLE Patienten beschrieben. Sie kénnen tonisch-klonisch oder
auch einseitig auftreten. Im Kindesalter wird dagegen von einer Pravalenz
von ca. 51% berichtet (95). Ca. 88% der Anfalls - Patienten weisen ein ein-
maliges Geschehen auf, wahrend 12% rezidivierende Anfélle zeigen. Die
transverse Myelitis ist eine schwere neuroentziindliche Erkrankung des RU-
ckenmarks und tritt bei ca. 1 - 3% der SLE-Patienten auf. Sie ist charakteri-
siert durch fortschreitende Symptome einer neurologischen Dysfunktion im
motorischen, sensorischen und autonomen Anteil des Rickenmarks. Sie
lasst sich oft in den ersten 5 Jahren nach Erkrankungsbeginn eines SLE
nachweisen und ist in Uber 40% der Falle initiale Manifestation eines SLE
(96). Die haufigste Form der kranialen Neuropathie bei SLE-Patienten stellt
die des okularen Systems dar. Sie tritt bei ca. 7% der SLE-Patienten auf und
ist haufigste Ursache einer Blindheit in dieser Population (97). Polyneuropa-
thien zeigen eine Pravalenz von ca. 3 - 28%, wahrenddessen Mononeuro-

pathien zwischen 0 und 7 % nachweisbar sind (98).
1.4.1.7 Haut- und Schleimhautbeteiligung

Eine Haut- und Schleimhautbeteiligung wird bei Gber 80% der SLE Patien-
ten beschrieben (67). Uber 58% der SLE Patienten sind empfindlich gegen-
Uber Sonnenlichtexposition. Durch Sonnenbestrahlung lassen sich auch ge-
nerelle Schube der Erkrankung auslosen. Auch eine Exposition mit UV-A
und UV-B fihrt zu SLE- spezifischen Hautveranderungen. Dies konnte in ei-
ner doppelblinden, intraindividuellen Vergleichsstudie bei SLE Patienten

nach UV-A und UV-B Provokation nachgewiesen werden (99).
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Das klassische Schmetterlingserythem ist bei der Halfte der Patienten zu
sehen (100). Insgesamt werden in der Literatur jedoch Angaben von 39 -
67% gefunden. Diese Schwankung lasst sich hdchstwahrscheinlich durch
die subjektive Einschatzung der Hautveranderungen nach Sonnenlichtexpo-
sition erklaren (101). Histopathologische Untersuchungen zeigten Verande-
rungen in der Basalmembran. Diese konnten in der Immunfluoreszenz als
Immunglobulin - und Komplementablagerungen verifiziert werden (102).
Diskoide Veranderungen kommen bei 15 - 20% der SLE Patienten vor und
betreffen meist Kopf und Oberkérper (100,101). Sie erscheinen als runde,
gerotete, leicht infiltrative Plaques. Charakteristisch ist eine zentrale Narbe
mit Atrophie (67). Eine Sonderform stellt der subakute kutane Lupus ery-
thematodes dar. Im Charakter liegt er zwischen der chronisch diskoiden
Form und dem akuten Schmetterlingserythem. Es zeigen sich ausgedehnte,
nicht vernarbende, erythematdse Plagues, die zur Konfluenz neigen. Es be-
steht eine starke Assoziation mit HLA — DR3 und Anti-Ro/SS-A Antikorpern
(100). Eine andere Manifestation ist eine Pannikulitis (Lupus profundus) mit
noduléren Knoten unter einer Hautl&asion. Sie bestehen aus perivaskularen
Infiltraten von mononukledren Zellen (66). Bei Uber 40 - 70% der SLE Pati-
enten tritt Haarausfall auf. Wir unterscheiden dabei eine haufig diffus auftre-
tende Form von einer seltener auftretenden zirkumskripten Form (79). Ist
der Haarausfall mit Narbenbildung verbunden, so ist er gewéhnlich perma-
nent. Nagel- und Nagelbettlasionen sowie Onycholysis werden bei 25% der
erkrankten SLE Patienten beobachtet (101). 27 - 41% der SLE Patienten er-
leiden eine Schleimhautbeteiligung (67). Bei ca. 15 - 20% konnen nasale

und nasopharyngeale Schleimhautulzera nachgewiesen werden.

1.4.1.8 Hamatologische Beteiligung

Patienten mit SLE kénnen verschiedene hamatologische Komplikationen
entwickeln- einschlie3lich Andmie, Leukopenie und Thrombozytopenie
(104). Die Ausbildung einer Anamie kann verschiedene Ursachen haben.
Dazu zahlen auch im verstarkten Maf3e autoimmune Prozesse (105). Die
Anamie als Folge der chronischen Erkrankung SLE tritt in ca. 46 - 55% der

erkrankten Patienten auf. Sie ist normochrom und normozytar. Die Retikulo-
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zytenzahl ist entsprechend dem Grad der Anamie unterschiedlich niedrig
(106). Beschrieben werden auch Aplasien der roten Zellen als wahrscheinli-
che Folge von Antikdrperreaktionen gegen Erythroblasten. Die hamolytische
Anamie ist durch eine erhdhte Retikulozytenzahl, einen erniedrigten Hap-
toglobinspiegel und einen positiven Coombs - Test gekennzeichnet. Sie
kann Teil eines Antiphospholipid-Syndroms mit hohen Titern an Antikardioli-
pin- AntikOrpern — verbunden mit dem Auftreten von Thrombosen, Fehlge-
burten und einer Thrombozytopenie - sein (107). Die hamolytische Andmie
kann in 10 - 40% der SLE Patienten nachgewiesen werden. 50 - 60% der
SLE Patienten entwickeln eine Leukopenie mit einer Zellzahl von kleiner
4500/ mms3, wahrend dessen nur ca. 17% eine Leukopenie mit einer Leuko-
zytenzahl von kleiner 4000/ mm? aufweisen (19). Eine Lymphozytopenie von
B- und T- Zellen (besonders Supressor T- Zellen) wird in ca. 84% der SLE
Patienten - insbesondere wahrend erhéhter Krankheitsaktivitat - gesehen
(108). Sie ist eng verbunden mit IgM, Kaltereaktion, Komplement Fixierung
und vermutlich mit zytotoxisch antilymphozytischen Antikdrpern. Bei ca. 25 -
50% der an SLE erkrankten Patienten lasst sich eine Thrombozytopenie
(100 000 - 150 000 Zellen) nachweisen, die in Fieberschiben bei ca. 10%
auf unter 50 000 Zellen fallen kann. Das oft erste manifeste Symptom des
SLE ist die idiopathische thrombozytopenische Purpura. Als Ursache der
Thrombozytopenie werden antithrombozytare Antikorper verantwortlich ge-
macht (109). Ca. 50% der SLE Patienten weisen eine Lymphadenopathie
auf. Sie tritt haufiger wahrend erhéhter Krankheitsaktivitat auf. Areale mit fol-
likularer Hyperplasie und Nekrosen konnten bioptisch nachgewiesen werden
(106;109)

1.4.1.9 Immunologische Beteiligung

Der SLE wird sehr haufig als Prototyp einer Autoimmunerkrankung bezeich-
net. Er ist durch die Produktion und Prasenz vieler Autoantikdrper sowie de-
ren Beteiligung an der immunvermittelten Pathogenese gekennzeichnet

(110). Tan verdffentlichte 1997 seine Forschungsdaten und fasste sie in vier

Punkte zusammen (111):

20



e die Autoantikdrperantwort ist in systemischen Autoimmunerkrankungen

Antigen-gesteuert,

e die meisten Autoantigene sind Bestandteil von multimolekularen, subzel-

lularen Teilchen,
e Autoantigene sind involviert in wichtige Zellfunktionen,

e Autoepitope sind haufig funktionale Regionen oder katalytische Doma-

nen der subzellularen Teilchen.

Es ist zu vermuten, dass Autoantikdrper eine Schlisselrolle in intrazellularen
Prozessereignissen - ausgelost durch Mutation, Viruskontakt, exogene Fak-
toren etc. - spielen und Ursache fur eine gestorte Zellfunktion mit dem Er-
gebnis eines Schadens oder einer nicht physiologischen Akkumulation von
bestimmten zellularen Proteinen darstellen. Der Nachweis von zirkulieren-
den Immunkomplexen bei gleichzeitiger Hypokomplementamie zahlt eben-
falls zu den charakteristischen Merkmalen des SLE (112). Die Ursache einer
herabgesetzten zellularen Immunitét bilden die verminderten absoluten und
relativen T- Zell Zahlen, sowie eine Verringerung der T- Zell-Aktivitat (101).
Eine Durchbrechung der Toleranz kdrpereigener Strukturen- verbunden mit
polyklonaler B- Zellaktivierung - fihrt zur Produktion von zahlreichen Anti-
korpern gegen Kérper - Antigene (110). Dabei ist zwischen krankheitsspezi-
fischen und krankheitsunspezifischen Autoantikdrpern zu unterscheiden. Zu
den spezifischen ANA gehéren die Anti-ds DNS- Antikorper. Sie treten in 60
- 80% der Falle auf und sind assoziiert mit Nierenbeteiligung, Gelenkbeteili-
gung, Hypokomplementamie und Nachweis von Immunkomplexen (113). LE
Zellen treten in ca. 80% auf. Es handelt sich dabei wahrscheinlich um Anti-
korper gegen Histon Al. Als ebenfalls sehr spezifisch gelten die Antikorper
gegen Sm- Antigen (30 - 40%). Sie sind assoziiert mit Nephritis und ZNS -
Beteiligung (113).

1.4.2 Muskuloskelettale Beteiligung

Uber 80% der an SLE erkrankten Patienten weisen Arthralgien sowie sym-
metrische, nicht deformierende, nicht erosive Polyarthritiden auf. Besonders
betroffen sind die kleinen Gelenke der Hand (PIP, MCP), die Handgelenke,
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Kniegelenke und Schultergelenke. Ca. 10% der Patienten haben irreversible
Deformitaten (116). Obwohl die Arthritis in der Regel nicht deformierend ist,
treten doch zu 15 - 50% Flexionsdeformitaten, Ulnardeviationen, Ligamenta-
re Instabilitaten, Bindegewebsschwache und Schwanenhalsdeformitaten der
Finger auf (70;114). Die Deformitaten lassen sich gewohnlich gut passiv kor-
rigieren (Jaccoud - Arthritis) und sind Folge laxer Strukturen, wie Gelenk-
kapseln, Sehnen und Ligamenta (117). Erosionen an der Hand sind selten
(115). Tenosynovitiden - werden bei ca. 10 - 13% der Patienten beobachtet -
einschlief3lich der Krankheitsbilder Epicondylitis und Tendinitis im Bereich
der Rotatorenmanschette, der Achillessehne, der Sehne des Musculus tibia-
lis posterior und der Plantarfaszie (19). Achillessehnenrupturen oder infrapa-
tellare Sehnenrupturen sind mit ca. 3% eher selten zu verzeichnen. Sie tre-
ten vorrangig bei Patienten mit chronischer Prednisolongabe auf (118). Bei
ca. 5 - 7% der Patienten kbnnen subkutane Knoten nachgewiesen werden.
Sie treten meistens in Verbindung mit einer erhéhten Krankheitsaktivitat auf
und &hneln der Pathologie nach den Rheumaknoten (79). Unregelmaliig
und gewdhnlich in kleinem Ausmal? treten synoviale Ergussbildungen auf.
Sie haben eine klare bis leicht triibe Konsistenz mit nur geringem Protein -
und weil3em Blutzellgehalt. ANA- und LE - Zellen lassen sich zum Tell
nachweisen. Die synoviale Histopathologie ist nicht spezifisch mit oberflach-
lichem fibrinahnlichem Material und lokaler oder diffuser Zellproliferation. Die
GefalRveranderungen umfassen perivaskuldre mononukleéare Zellen, Gefal3-
lumenverengungen, erweiterte endotheliale Zellen und Thrombi. Fibrinoide

Nekrosen sind eher ungewohnlich (116).

Obwohl SLE-Patienten haufig immunsupprimiert sind, treten primar septi-
sche Gelenkinfektionen selten auf. Dagegen werden sekundare Gelenkin-
fektionen haufiger beschrieben - insbesondere nach langer Kortikoid- The-
rapie. Diese kann eine Infektion maskieren und einen chronisch indolenten
Verlauf induzieren (43). Als verursachende Keime lassen sich z.B. Staphy-
lococcus aureus, gram - negative Bakterien und Mycobacterium tuberculosis

nachweisen (119).

Avaskulare Knochennekrosen treten bei ca. 3 - 50% der Patienten auf (120).
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Am haufigsten betroffen ist der Femurkopf - gefolgt von Humeruskopf, Fe-
murkondyle, Tibia- Plateau, Os scaphoid und Os navikulare (121). Ursach-
lich diskutiert wird eine initiale Unterbrechung der Blutzufuhr mit nachfolgen-
der Hyperamie der angrenzenden Knochenflachen und abnehmender Trab-
ekelstruktur aufgrund einer fortschreitenden Demineralisation. Als grof3tes
Risiko gilt die Langzeiteinnahme von hohen Dosen Steroid. Aber auch das
Raynaud- Ph&dnomen und die Hyperlipidamie gelten als Risikofaktoren
(122).

Eine weitere Komplikation, die mit der Dauer und der Hohe der Dosisein-
nahme von Steroiden korreliert, ist die Osteoporose. Vor allem betroffen
sind trabekulare Knochen, wie Rippen und Wirbelkérper. Aber auch lange

kortikale Knochen sind involviert (43).

Generalisierte Myalgien und Muskelschwéchen, die besonders proximale
Muskelgruppen wie Musculus deltoideus, Musculus quadriceps femoris
betreffen, werden bei ca. 5 - 50% der Patienten diagnostiziert (70;123). In-
flammatorische Myositiden treten in ca. 5 - 11% der Falle auf und haben
ebenfalls ein proximales Befallsmuster. Sie missen von medikamenten- in-
duzierten Myopathien (Glukokortikoide/ Malariamittel) unterschieden wer-
den. Bei letzterer Form kommt es - im Gegensatz zur erst genannten Form -
nicht zu einer Erhéhung der Serumwerte fur Kreatinin- Phosphokinase und
Aldolase. Muskelbiopsien lieRen fibrillare Nekrosen, Degenerationen, ge-
schwollene Sarkolemmschlauche mit prominenten zentral gelegenen Zell-
kernen erkennen (124). Vizjak et al. fanden eine deutliche Korrelation von
Immunablagerungen mit anti- DNS zur entsprechenden Muskelsymptomatik
und eine Assoziation von anti- Sm, anti-U1 und RNP- Antikdrpern zur erhéh-
ten Intensitat der Immunablagerungen. Jo-1 Antikoérper werden ebenfalls bis
zu 30% beschrieben (125).

15 Krankheitsaktivitat und Indices

Der SLE als systemische Autoimmunerkrankung ist durch einen variablen
Organbefall gekennzeichnet. Dieser ist wahrscheinlich abhangig von der Art
der gebildeten Autoantikdrper und der daraus entstehenden Immunkomple-

xe. Im Rahmen der Erkrankung kann es immer wieder zum Wechsel der Or-
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ganbeteiligung kommen. Dies macht eine Einschatzung der Aktivitat sehr
schwierig. Deshalb bewerten alle etablierten Scores fur die Globalaktivitat
verschiedene anamnestische und klinische Parameter, Laborparameter, die
direkt Organbeteiligungen nachweisen (z.B. Differentialblutbild, Harnsedi-
ment) und Laborparameter, die mit globaler Aktivitat assoziiert sind (z.B. An-
ti- DNA- Antikorper, BSG) (126).

Insgesamt haben sich 5 Scores etabliert:

e British- Isles- Lupus- Assessment- Group- (BILAG-) Index,
e European Consensus Lupus Activity Measurement (ECLAM),

e SLE Index Score (SIS),
e Systemic Lupus Activity Measure (SLAM),

e SLE Disease Activity Index (SLEDAI).

Sie korrelieren eng miteinander und geben ein relativ genaues Bild der glo-
balen Aktivitat.

1.5.1 British- Isles- Lupus- Assessment- Group- (BILAG-) Index

Der BILAG- Index zahlt durch die relative hohe Anzahl von Parametern als
viel zeitaufwandiger als die anderen Indices. Es werden insgesamt 8 Organ-
systeme primar nach Handlungsbedarf beurteilt und er ist nicht von Vorbe-
obachtungen abhéngig. Als typische Aktivitatsparameter sind der Coombs-
Test und das Lupus- Antikoagulans enthalten. Der Index wurde 1993 publi-
Ziert (127).

1.5.2 European Consensus Lupus Activity Measurement (ECLAM)

1992 wurde der ECLAM verdffentlicht. Blutsenkungsgeschwindigkeit und
Komplement wurden als Aktivitatsparameter bestimmt. Eine Messung der
Anti-ds- DNS Antikérper wurde verlassen, da unterschiedliche Messmetho-
den in verschiedenen Zentren eine Bewertung nicht zulieRen. Der ECLAM

schatzt Veranderungen zum Vorfeld hoch ein (128).
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1.5.3 SLE Index Score (SIS)

Der SIS wurde 1987 publiziert und ist ein modifizierter NIH- Lupus- Aktivi-
tats- Score. Er ist unabhangig von Vorbeobachtungen und enthalt neben
verschiedenen klinischen und organbezogenen Laborparametern auch akti-
vitdtsbezogene Marker. Dazu zahlen z.B. Komplement, Lupus- Antikoagu-
lanz, BSG und Anti-ds DNS (129).

1.5.4 Systemic Lupus Activity Measure (SLAM)

Der 1989 publizierte SLAM ahnelt sehr dem SIS. Auch er bezieht sich nicht
auf Vorwerte, sondern auf Absolutwerte. Die BSG ist als reiner Aktivitatspa-
rameter zu finden. Hinzugefugt sind dem SLAM Formular- Skalen fiir die

Globaleinschatzung von Arzt und Patient (139).

1.5.5 SLE Disease Activity Index (SLEDAI)

Der SLEDAI erschien 1992 und existiert in mehreren Modifikationen. Die
zwei wichtigsten sind der fir die SELENA- Studie entwickelte SELENA-
SLEDAI und der SLEDAI-2K. Besonders Veranderungen zum Vorbefund
wurden vom SLEDAI einbezogen, wéhrenddessen der SLEDAI-2K sich
mehr mit den vorhandenen Krankheitserscheinungen befasst. Als serologi-
sche Aktivitatsparameter beinhaltet der SLEDAI Komplement und Anti-ds
DNS (131).

Insgesamt ist anzumerken, dass die 0.g. Scores nicht auf Kinder und
Schwangere anwendbar sind. Deshalb wurde fiir Kinder 2005 von der
PRINTO und der PRCSG ein validiertes Core-Set von Kriterien der Krank-
heitsaktivitat veroffentlicht. Fir Schwangere gibt es den modifizierten SLAM,
den SLE- Pregnancy Disease Activity Index (SLEPDAI) als Modifikation des
SELENA- SLEDAI und den Lupus- Activity- Index- Pregnancy (LAI-P-) Score
(132).

Heute stehen neben den klassischen, weitgehend unspezifischen Laborpa-

rametern der SLE- Aktivitat, eine Vielzahl von neuen Aktivitatsmarkern zur

Verfiigung. Eine Generalisierung und damit Vergleichbarkeit und Bewertung

ist bisher jedoch nicht in ausreichendem Mal3e mdglich geworden. Eine gute

Moglichkeit bietet da z.B. die Bestimmung von TNF und die damit eng ver-
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knupften TNF- Rezeptoren. Beides korreliert eng mit der Aktivitat der Er-
krankung (133).

Die Messung zunehmender Organschéden, des Gesundheitszustandes, der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat sowie Kosten und Nebenwirkungen
wurden im OMERACT IV- Konsensus berucksichtigt (134).

Eine Bewertung des Schadens erfolgt durch den SLICC/ACR Damage Index
(135). Die Medical Outcome Study 36- item Short Form (MOS SF-36) wird

fur die Bewertung der Lebensqualitat empfohlen (136).

1.6 Radiologische Veranderungen

Der SLE ist durch eine nicht destruierende und nicht deformierende Arthritis
gekennzeichnet. Dieses unterscheidet ihn von anderen rheumatischen Er-
krankungen wie z.B. der rheumatoiden Arthritis. Luxationen und Subluxatio-
nen - insbesondere im Bereich der Hand-und Fingergelenke sind auf liga-
mentare Instabilitaten sowie Bindegewebsbeteiligungen zurtickzufihren. In
der Literatur werden in geringem Umfang auch erosive und deformierende
radiologische Veranderungen beschrieben. So geben Dubois et al. in 10%
der Falle eine deformierende Arthritis an. 6% weisen Erosionen auf und 6%
avaskulare Knochennekrosen (70). Weissman et al. beschreiben bei der Un-
tersuchung von 34 SLE Patienten weitere Veranderungen, z.B. periartikuléare
Demineralisation, Weichteilschwellung, Fingerendgliedsklerose, Weichteil-

verkalkungen und Knorpelverlust (115).

1.6.1 Radiologische Stadieneinteilung nach Larsen

Das in dieser Arbeit verwendete Bewertungssystem nach Larsen- Einteilung
in Stadien 0 - V- wurde in seiner Erstfassung 1974 in Finnland erstellt. Es
handelte sich um eine rein radiologische Beurteilungsmethode der Gelenke
bei rheumatoider Arthritis. Eine allgemeine Einschatzung des Schweregra-
des der Erkrankung sollte nicht erfolgen. Fir die verschiedenen Schwere-
grade der Gelenkveranderungen wurden in der urspringlichen Version
technisch unzureichende Vergleichsrontgenbilder herangezogen (137). Lar-
sen modifizierte 1987 seine Beurteilungsmethode so, dass er Gelenkzeich-

nungen entwickelte, die die entsprechenden Zerstérungsgrade idealtypisch
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widerspiegeln sollen. Der Larsen- Grad wird pro Gelenk angegeben. Durch
Aufsummieren kann ein Score fir eine oder beide Hande und Ful3e gebildet
werden. Der Larsen- Score ist auch auf grol3e Gelenke anwendbar (138).
Neben den Bildern verfasste Larsen eine Beschreibung der einzelnen Sta-
dien (137):

e Grad 0: normales Gelenk,

e Grad I: unspezifische pathologische Veranderungen; Weichteilschwel-

lung oder Gelenkspaltverschmahlerung um mehr als 25%,

e Grad II: geringe, aber sicher destruierende Veranderungen; eindeutige
Erosionen (Erosionen > 1 mm),

e Grad lll: maRiggradig destruierende Veranderungen mit Erosionen, stel-

lenweise Verlust des Gelenkspaltes,

e Grad IV: schwere destruierende Veranderungen; Deformierungen an
gewichttragenden Gelenken; starke Erosionen; kompletter Verlust des
Gelenkspaltes,

e Grad V: mutilierende Veranderungen und Ankylosen; massive Deformie-
rungen an gewichttragenden Gelenken.

Bisher gibt es keine stadiengerechte radiologische Einschatzung des
Schweregrades einer Gelenkveranderung bei Kollagenosen. Dies ist sicher-
lich nicht zuletzt auf einen geringgradig destruierenden Verlauf zuriickzufuh-
ren. Aus meiner Sicht lasst sich derzeit die Larsen- Einteilung am sinnvolls-

ten auf Kollagenosen lbertragen.

1.7 Therapie

1.7.1 Medikamentdse Therapie

Die medikamentdse Therapie des SLE richtet sich nach der klinischen und
serologischen Aktivitat sowie dem Ausmal3 des Organbefalls (z.B. ZNS, Nie-
re). Einen grol3en Fortschritt brachte die Einfihrung der Glukokortikoide
(140). Bei Organbeteiligung ist jedoch oft auch die Gabe von immun-
suppressiven Medikamenten wie Cyclophosphamid oder Azathioprin not-

wendig. Eine mdgliche Alternative, vor allem bei Haut - und Gelenkbefall, ist
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das immunmodulierende Malariamittel Hydroxychloroquin. NSAR sind effek-
tiv in der Behandlung der Arthritis, der Arthralgien, des Weichteilschmerzes,
der Serositis und anderer muskuloskelettaler Symptome. Auf Grund ihrer vor
allem renalen Nebenwirkungsrate, ist die Indikation zur Gabe kritisch zu stel-
len. Im Therapieverlauf sollten regelmaRige Kontrollen der Leber - und Nie-
renwerte erfolgen (141). Einen sehr hohen Stellenwert in der medikament6-
sen Therapie des SLE stellt die Nierenbeteiligung dar. Ca. 30 - 50% aller an
SLE erkrankten Patienten entwickeln eine Glomerulonephritis. Standardthe-
rapie der proliferativen Lupusnephritis besteht derzeit aus einer Induktions-
therapie mit Glukokortikoiden und Cyclophosphamid nach dem NIH- Sche-
ma zwischen 6 - 24 Monaten, gefolgt von einer Langzeiterhaltungstherapie
mit weniger toxischen Medikamenten wie z.B. Azathioprin (142). Da Cyc-
lophosphamid erhebliche Nebenwirkungen auslésen kann, wird als Aquiva-
lent das Medikament Mycophenolsaure erfolgreich eingesetzt. Es ist auch
bei therapierefraktarer aktiver Erkrankung effektiv (143). Zuséatzlich zur Cyc-
lophosphamidtherapie werden beim hoch aktiven SLE, Nichtansprechen der
Therapie oder bei Multiorganbefall, derzeit Imnmunglobuline oder eine Plas-
mapherese- bzw. Immunadsorptionstherapie eingesetzt. Neueste tierexpe-
rimentelle Untersuchungen mit CC-Chemokin CCL2 und Monocyte-Chemo-
attracting Protein (MCP)1 scheinen sehr erfolgsversprechend in der Be-
handlung der Lupusnephritis zu sein. Bei Mausen mit aktiver Lupusnephritis
kann die subcutane Gabe eines pegylierten Anti-CCL2-Spiegelmers die

Progression nahezu verhindern (77).

Als einzigen kurativen Therapieansatz zahlt nach wie vor die Stammzellthe-
rapie in Folge einer zytoreduktiven Chemotherapie (143). Leider besteht hier
ein hohes Mortalitatsrisiko, so dass es nur jungen Patienten mit hoch aktiver

Krankheit und Multiorganbefall vorbehalten bleibt.

Derzeit noch teilweise im experimentellen Stadium befinden sich Therapie-
ansatze mit kostimulierenden Molekul- Inhibitoren. Zu nennen ware der hu-
manisierte anti CD 154-Antikérper bzw. der CTLA-41g (144).

Rituximab, ein Anti-CD20 therapeutischer monoklonaler Antikdrper, der se-
lektiv CD20- B Lymphozyten depletiert, zeigte in kleineren Studien bisher ei-
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ne gute Wirksamkeit (143).

Eine immunologische Beeinflussung der Zytokin - Aktivation und Modulation
kann durch eine Behandlung mit Anti-IL-10- einem murinen anti-human IL-
10m Antikorper (B-N10) erreicht werden (144). Die behandelten Patienten
zeigten eine Besserung der Haut - und Gelenkbeschwerden. Die Predniso-

lon-Dosis konnte jeweils reduziert werden.

Bei zunehmender Erkenntnisgewinnung auf dem Gebiet der Gentechnik,
wére die Gentherapie eine Option fir die Zukunft. Bei Lokalisation von so
genannten ,, lupus-promoting genes* lassen sich diese dann eventuell durch

» disease- corrective genes" ersetzen (143).

1.7.2 Physikalische Therapie

Die physikalische Therapie ist ein wichtiger Bestandteil des Gesamtbehan-
lungskonzeptes bei SLE. Ziel ist der Funktionserhalt bzw. die Funktionsver-
besserung im Bereich des Bewegungsapparates (145). Eine effektive
Schmerztherapie, Atemtherapie, Thromboseprophylaxe, Haushaltstraining
und funktionelle Bewegungstherapie mit Hand-und Fingeriibungen nehmen
einen grofRen Stellenwert in der Behandlung ein. Ergdnzend werden nach-
folgend aufgefuihrte Therapieformen ebenfalls therapeutisch genutzt: Kryo-
therapie, Ultraschall, Stromtherapie, lontophorese, Wassertherapie und lo-

kale Externa bei Arthralgien (79).

1.7.3 Psychologische/ Psychosomatische Therapie

Fragen der Krankheitsbewéltigung, Alltagsbewaéltigung, Patientenschulung,
Kinderwunsch sowie Schwangerschaft werden im Rahmen der psychologi-
sche / psychosomatischen Betreuung erdrtert und besprochen. Eine sensib-
le und auf den Krankheitsverlauf bezugnehmende Patientenfiihrung ist
Grundvorrausetzung fur die Akzeptanz und Durchfihrung der notwendigen
Therapien (79).

1.7.4 Operative Therapie

Die Therapie der rheumatischen Erkrankungen ist priméar zunachst konser-

vativ. Die Indikation zur Operation ist dann gegeben, wenn die konservati-
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ven MalRnahmen ausgeschdpft sind und keinen weiteren Erfolg erwarten
lassen. So kann das Ausbleiben eines positiven medikamentdsen Effektes
nach 3 - 6 Monaten durchaus die Indikation zur operativen Therapie zur Fol-
ge haben (146). Eine Frihsynovektomie kann in diesem Fall dann auch als

lokale Basistherapie bezeichnet werden (147).

Die Beseitigung von Schmerzen sowie die Funktionsverbesserung stehen
im Vordergrund. Sehnenrupturen und funktionelle Deformitaten erfordern re-
konstruktive Mal3nahmen - ebenso wie Kompressionssyndrome und Gelenk-
instabilitdten Entlastungsmalinahmen und versteifende Eingriffe indizieren.
Schwer geschédigte periphere Gelenke sind bei entsprechender Indikati-

onsstellung mit einer Arthroplastik zu versorgen.

Die Operationen werden entsprechend der Dringlichkeit in absolute und re-
lative Indikationen eingeordnet (147). Die absolute Indikation ist mit der aku-
ten Gefahr einer Funktionsverschlechterung verbunden, z.B. Sehnenruptur
und Nervenkompression. Im Rahmen der relativen Indikation zeigt sich eine
kontinuierliche Verschlechterung von Funktionen und Operationschancen
z.B. Deformierungen, Ankylosen. Hinsichtlich ihres Ziels kdnnen die Opera-

tionen in nachfolgende Gruppen eingeteilt werden (148):

e praventive Eingriffe ( z.B. Synovektomie, Nervendekompression),
e korrigierende Eingriffe (z.B. Korrekturosteotomien),

¢ versteifende Eingriffe ( z.B. Arthrodesen),

e mobilisierende Eingriffe ( z.B. Resektionsarthroplastik, Endoprothese).
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2 Zielsetzung der Arbeit

Diese Arbeit versucht anhand radiologischer, klinischer und anamnestischer
Daten ein umfassendes Gesamtbild der vorhandenen krankheitsbedingten

orthopadischen Veranderungen bei an SLE erkrankten Patienten zu liefern.
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3

Material und Methoden
3.1 Patienten

In einem Zeitraum von Anfang 1997 bis Anfang 1999 wurden insgesamt 58
Patienten mit SLE untersucht. Der Hauptanteil der Patienten befand sich in
diesem Zeitraum in der Rheumaklinik Berlin Buch in Behandlung. Der restli-
che Anteil wurde in der Klinik fir Orthopadie und orthopadische Rheumato-
logie des Klinikums Berlin Buch befragt, untersucht und bewertet. Die Diag-
nosestellung erfolgte anhand der Klassifikationskriterien des SLE (ARA
1982), d.h. 4 oder mehr Kriterien mussten wéahrend eines beliebigen Be-
obachtungszeitraumes gleichzeitig oder seriell erfillt sein. Ferner mussten
die volle Geschaftsfahigkeit der Patienten und das Einverstandnis vorliegen.
Von den insgesamt 58 untersuchten Patienten konnten letztendlich 50 in die
Arbeit aufgenommen werden. Bei 5 Patienten war im Verlauf der Erkran-
kung der Verdacht auf eine Mischkollagenose gestellt worden. 3 Patienten

fuhrten personliche Grunde fir Ihre Ablehnung an.

3.2 Allgemeine Daten

Zusétzlich zur klinischen Untersuchung werden durch Anamnese und Ein-

sicht in mitgebrachte Unterlagen sowie vorhandene Krankenakten nachste-
hende Daten erhoben: Geschlecht; Alter zu Beginn der Erkrankung; Dauer
der Erkrankung; krankheitsbezogene medikamentdse Therapie; krankheits-
bezogene operative Therapie am Bewegungsapparat; allgemeine Sympto-

me und Organbeteiligungen.

Der zuletzt genannte Punkt gliederte sich in weitere Unterpunkte: Allgemei-
ner Schmerz; Arthralgien / Arthritis; Morgensteifigkeit; Myalgien; Fieber;
Leistungsinsuffizienz; Gehstrecke; Schmetterlingserythem; Photosensibilitat;
Schleimhautulzeration; Thrombosen; Raynaud Syndrom; Alopexie; Nieren-

beteiligung; Serositis / Pleuritis/ Perikcarditis; ZNS- Beteiligung; Leberbetei-
ligung.
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3.3  Allgemeine klinische Untersuchung

Im Ergebnis der allgemeinen klinischen Untersuchung werden vor allem

nachfolgende Pathologien beschrieben.

3.3.1 Schwellungen

Die Schwellungen im Bereich der untersuchten Gelenke wurden in 3 Grup-
pen eingeteilt, wobei zwischen keiner,- leichter- und starker Schwellung un-
terschieden wurde. Es handelt sich zweifellos um eine subjektive Einschat-
zung, da objektive und damit vergleichbare Parameter fehlen. Beurteilt wur-
den folgende Gelenke: Handgelenk; Schultergelenk; Ellenbogengelenk;
Kniegelenk; oberes Sprunggelenk; Daumengrundgelenk; MCP 1I-V; PIP II-V;
Daumenendgelenk; DIP II-V.

3.3.2 Spezifische Schmerzen

Die Einschatzung der spezifischen Schmerzsymptomatik wurde ebenfalls in

mehreren Gruppen durchgefuhrt. Dabei ergab sich folgende Einteilung:

0 = kein Schmerz

e 1 =Ruheschmerz

e 2 = Bewegungsschmerz

e 3 = Belastungsschmerz

e 4 = Kombination aus 1,2 und 3
e 5= Kombination aus 2 und 3

e 6 = Kombination aus 1 und 2.

Nachfolgend aufgefihrte Gelenke wurden beurteilt: Schultergelenk; Ellen-
bogengelenk; Handgelenk; Hiftgelenk; Kniegelenk; oberes- und unteres
Sprunggelenk; MTP |; Daumengrundgelenk; MCP 1I-V; PIP II-V; Daumen-
endgelenk; DIP 11-V; Wirbelsaule.

3.3.3 Luxationen

Durch ein Umfassen des Fingers proximal und distal vom Gelenk und ent-
gegengerichtete Bewegungen von palmar und dorsal wurden die Fingerge-

lenke auf eine Subluxation Gberpruft. Durch seitliches Umfassen des Gelen-
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kes und Bewegungen von radial und ulnar wurde das Gelenk auf eine seitli-

che Stabilitat gepruft. Zusammenfassend ergab sich folgende Einteilung:
e 0=keine

e 1 = Subluxation

e 2 = Lateralinstabilitat.

Untersucht wurden folgende Gelenke: Handgelenk; Daumengrundgelenk;
MCP I11-V; PIP II-V; Daumenendgelenk; DIP II-V; Grof3zehengrundgelenk;
MTP II-V; PIP 1I-V; GrolRzehenendgelenk; DIP II-V. Die Gelenke der FiRRe

wurden nur auf Subluxation untersucht.

3.3.4 Fehlstellungen

Entsprechend der verschiedenen untersuchten Gelenke ergaben sich auch
anatomisch verschiedene Mdglichkeiten der Fehlstellungen. Sie wurden

entsprechend der jeweiligen Gelenke unterteilt:

e Handgelenk: 0 = keine; 1 = Bajonettstellung; 2 = Radialshift; 3 = Ul-
narshift;

e MCP- Gelenke: 0 = keine; 1 = Ulnardeviation; 2 = Radialdeviation;

e PIP- Gelenke: 0 = keine; 1 = Schwanenhalsdeformitéat; 2 = Knopflochde-
formitét;

e Daumen: 0 = keine; 1 = 90/90 Deformitat; 2 = Adduktionsstellung; 3 = La-
teralinstabilitat;

e Fuld: 0 = keine; 1 = Senk- Spreiz- Ful3; 2 = Plattful3; 3 = Knick- Platt- Fuf3;
4 = Knick- Ful3; 5 = Sichel- Ful3; 6 = Hohlful3; 7 = Hallux valgus; 8 = Hal-

lux rigidus; 9 = Krallenzehen; 10 = Hammerzehen.

3.3.5 Handkraftbestimmung

Die Messung der Handkraft erfolgte mittels eines Blutdruckapparates. Die
Blutdruckmanschette wird hierbei locker aufgerollt, bis zu einem Druck von
20 mm Hg aufgeblasen und dann vom Patienten mittels maximalen Hand-
drucks zusammengepresst. In Auswertung der erbrachten Leistungen einer

gesunden mannlichen und weiblichen Vergleichsgruppe, wurde eine ada-

34



quate Stadieneinteilung durchgefuhrt:
Frauen: I normale Handkraft > 150 mm Hg
Il leicht eingeschrankte Handkraft 100- 150 mm Hg
[l deutlich eingeschrankte Handkraft 0- 99 mm Hg
Manner: IV normale Handkraft > 200 mm Hg
V  leicht eingeschrankte Handkkraft 150- 200 mm Hg
VI  deutlich eingeschrankte Handkraft 0- 149 mm Hg

3.3.6 Tenosynovitiden

Die klinisch diagnostizierten Tenosynovitiden wurden keiner Gruppe zuge-

teilt. Hier beschrankte sich die Diagnose auf eine reine Dokumentation.

3.4 Klinisch funktionelle Untersuchung

Die klinisch funktionelle Untersuchung umfasste die Bestimmung der Bewe-
gungsausmalie der einzelnen Gelenke mit der Neutral- Null- Methode. Um
eine Objektivitdt und damit Moglichkeit des Vergleiches zu gewahrleisten,

wurden die Werte entsprechenden Gruppen zugeordnet.

3.4.1 Schultergelenk

Stadium I physiologischer Bewegungsumfang

Stadium Il eingeschréankter Bewegungsumfang

Stadium [l geringfligig bis nicht vorhandener Bewegungsumfang
Anteversion: | 150-170°; Il < 150° Il <70°

Retroversion: | 30-40° 11 <30° Il <10°

Abduktion: | 170-180° Il <170° Il <90°

Adduktion: | 20-40°; 1l <20°; 1l <10°

Rotation bei anliegendem Oberarm

Aul3enrotation: | 40-60°; 11 <40°; Il <20°
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Innenrotation: | 80-95°; 11 <80°; Il <40°
Rotation bei um 90° seitwérts angehobenem Oberarm
AulRenrotation: | 60-70° 1l <60°; lll <40°
Innenrotation: | 60-70° 11 <60° 1l <40°

3.4.2 Ellenbogengelenk

Extension: [ 0-10° 1l <0° Il <-10°
Flexion: | 140-150°; Il <140°; Il <90°
Pronation: | 80-90° Il <80° Il <40°
Supination: | 80-90° Il <80° Il <40°

3.4.3 Hand - und Fingergelenke

Dorsalextension: | 35-60°; Il <35° Ill <15°

Palmarflexion: | 50-60° 1l <50° Il <20°
Ulnarduktion: | 30-40° 11 <30° Il <10°
Radialduktion: | 25-30° 11 <25°% Il <10°

Spreizen, Faustschluf3, Oppositionsfahigkeit des Daumens
I= gut; lI= eingeschrankt; Ill= nicht moglich

3.4.4 Huftgelenke

Extension: | 0-15° 11 <O0° Il <-15°
Flexion: | 130-140° Il <130° Il <70°
Abduktion: | 30-45° 11 <30°% Il <10°
Adduktion: | 20-30° Il <20° 1l <10°

Aul3enrotation bei gestrecktem Huftgelenk: I 40-50°; I <40°; lll <20°

Innenrotation bei gestrecktem Huftgelenk: | 30-45°; 11 <30°; Il <15°
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3.4.5 Kniegelenke
Extension: I 5-10°: 11 <O° Il <-15°

Flexion: | 120-150° Il <120° Il <70°

3.4.6 FuB - und Zehengelenke

oberes Sprunggelenk
Dorsalextension: | 20-30° Il <20°; 1l <10°

Plantarflexion: | 40-50° Il <40° Ill <20°

unteres Sprunggelenk

Pronation bei fixiertem Calcaneus: [ 15° 11 <15° Il <5°
Supination bei fixiertem Calcaneus: I 35°% 11 <35° Il <15°
Grol3zehengrundgelenk

Extension: I= normal; ll= eingeschrankt; 11l stark eingeschrankt
Flexion: I= normal; ll= eingeschrankt; Il stark eingeschrankt

3.5 Radiologische Untersuchung

Die radiologische Beurteilung der vorhandenen Rontgenbilder (Hande und
FuRe) erfolgte nach dem Bewertungssystem von Larsen. Dazu wurde ein
Vergleich mit standardisierten Referenzaufnahmen - einschlie3lich der von

Larsen verfassten Beschreibung der einzelnen Stadien - vorgenommen.

Auf eine Réntgenuntersuchung klinisch nicht auffalliger Gelenkstrukturen

wurde aus Strahlenschutz - Griinden verzichtet.

3.6 Bemerkungen zur statistischen Auswertung

Die statistische Auswertung des Untersuchungsmaterials erfolgte mit dem
Programmsystem SPSS Version 14.0. Die Patientendaten (Untersuchungs-
daten) wurden EDV- gerecht verschlisselt, erfasst und an einem PC bear-

beitet und ausgewertet.
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Zur Beschreibung der Verteilung von quantitativen Merkmalen wurden sta-
tistische Messzahlen berechnet: der arithmetische Mittelwert; die Standard-
abweichung; Minimal -und Maximalwert und Konfidenzintervalle fur die Mit-

telwerte.

Fur die qualitativen Merkmale wurden die Haufigkeiten der Werte in Balken-

und Kreisdiagrammen dargestellt.

Die qualitativen Merkmale werden mit der Kontingenztafelmethode und dem
parameterfreien Chi- Quadrat- Test ausgewertet. Die Nullhypothese Ho geht
von der Gleichverteilung der Merkmale in den einzelnen Gruppen aus. Bei
Uberschreitung des Tafelwertes durch den errechneten Chi- Quadrat- Wert
muss die Nullhypothese abgelehnt werden, es bestehen signifikante Unter-
schiede in den Haufigkeitsverteilungen zwischen den Gruppen. Dabei ist
von einer Irrtumswahrscheinlichkeit Alpha von 5% (p=0,05) auszugehen. Zur
Beschreibung von Zusammenhéangen werden die Zeilen- und Spaltenpro-

zente mit angegeben.

Da die meisten Variablen eine Rangskalierung aufweisen, wurde der Ver-
gleich unabhangiger Gruppen mit dem u- Test nach Mann- Whitney durch-
gefuhrt. Bei abhangigen Variablen erfolgte die statistische Prifung mit dem
Wilcoxon- Test. Auch hier wird mit einer Irrtumswahrscheinlichkeit von 5%

(p<0,05) gerechnet.

Die Bewertung des Zusammenhanges zwischen zwei Variablen erfolgte mit
dem Rangkorrelationskoeffizient nach Spearman, da die Variablen rangska-
liert sind. Dabei gibt der Wert die Hohe des Zusammenhangs an, wobei na-
he Null kein und nahe Eins ein sehr hoher Zusammenhang bedeutet. Das

Vorzeichen gibt die Richtung des Zusammenhanges an (149).
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4

Ergebnisse
4.1 Patiententibersicht

Insgesamt 58 Patienten mit SLE wurden in einem Zeitraum von Anfang
1997 bis Anfang 1999 befragt, untersucht und bewertet. Es handelte sich
um Patienten der Rheumaklinik Berlin-Buch sowie der Klinik fir Orthopadie
und orthopadische Rheumatologie des Klinikums Berlin-Buch. Die Diagno-
sestellung erfolgte anhand der Klassifikationskriterien des SLE (ARA 1982).
Es lag die volle Geschéaftsfahigkeit jedes einzelnen Patienten sowie deren

Einverstandnis vor.

Bei 5 Patienten wurde im weiteren Verlauf der Verdacht auf eine Mischkol-
lagenose gestellt und 3 Patienten lie3en sich aus personlichen Griinden aus
der Arbeit ausschliel3en, so dass letztendlich 50 Patienten in die Bewertung

eingingen.

Von den untersuchten Patienten waren 96% Frauen (n=48) und 4% Manner
(n=2). Das Alter der Patienten zum Zeitpunkt der Untersuchung lag bei
durchschnittlich 47,12 Jahren (n=50), wobei ein Minimum bei 21,5 Jahren

und ein Maximum bei 70,2 Jahren zu verzeichnen war (Abb. 1).

Alle nachfolgend beschriebenen Ergebnisse beziehen sich auf die Patien-

tenzahl von n=50.
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Abb. 1 Alter zum Zeitpunkt der Untersuchung (n=50 Patn.)

4.1.1 Alter bei Beqginn der Erkrankung
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Abb. 2 Alter bei Beginn der Erkrankung (n=50 Patn.)

Die ersten Symptome der Kollagenose traten im Mittel im Alter von 36,86
Jahren auf (Minimum 13 Jahre, Maximum 64 Jahre). 72% der Patienten er-
krankten im Alter zwischen 16 und 55 Jahren (Abb. 2).
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4.1.2 Dauer der Erkrankung

Die Erkrankungsdauer lag zum Zeitpunkt der Untersuchung im Durchschnitt
bei 10,12 Jahren.

Anzahl Patn.

20+
18+

)

e,

© Y Y g Jahre der Erkrankung

Abb. 3 Dauer der Erkrankung (n=50 Patn.)

4.2 Medikamentdse Therapie

Von insgesamt n=50 Patienten mit einem Durchschnittsalter von 47,1 Jah-
ren und einer mittleren Erkrankungsdauer von 10,1 Jahren, erhielten 26 Pa-
tienten (52%) eine Basistherapie. 19 Patienten (38%) nahmen ein nichtste-
roidales Antirheumatikum und 45 Patienten (90%) Steroide ein. Bei 18 Pati-
enten (36%) konnte die gleichzeitige Einnahme von Steroiden und NSAR
nachgewiesen werden. Am héaufigsten wurde das Basistherapeutikum
Azathioprin eingesetzt. Hydroxychloroquin folgte in der Einnahme mit 18%.
Ein Patient erhielt Immunglobuline intravends, 5 Patienten (10%) die Kombi-

nation aus ASS und Azathioprin.
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Tab. 1: Haufigkeitsverteilung der verschiedenen Medikamente zum Zeit-

punkt der Untersuchung (n =50 Patn.)

Medikament Haufigkeit Prozent
ASS 1 2
NSAR 19 38
Steroide 45 90
Chloroquin 2 4
Hydroxychloroquin 9 18
Azathioprin 15 30
Cyclophosphamid 4

Ciclosporin A

Immunglobine 1 2

4.3 Operative Therapie von Gelenkveranderungen

Bei 38 Patienten (76%) erfolgte bis zum Zeitpunkt der Befragung noch keine
Operation. Die tbrigen 12 Patienten (24%) wurden ein- bis viermal operiert. Die
Zeitspanne zwischen Erkrankungsbeginn und erster Operation betrug im
Durchschnitt 10,28 Jahre. Darunter befanden sich Patienten, die bereits nach 2
Jahren Erkrankungsdauer ihre erste Operation erhielten, aber auch Patienten,
die erst nach 26 Jahren operiert wurden. Insgesamt wurden bei 12 Patienten 17
Operationen durchgefuhrt, wobei bei 5 Operationen (41,6%) jeweils 2 Eingriffe

gleichzeitig vorgenommen wurden.

Die am h&ufigsten ausgefihrte Operation war die Synovektomie. Hier entfielen
von 4 Operationen (23,5%) jeweils 3 Operationen auf das Kniegelenk (17,6%)
und eine Operation auf das Handgelenk (5,8%). Es folgen die Tenosynov-
ektomien mit 3 Operationen (17,6%). Diese teilen sich auf in 2 volare TSE am
Handgelenk (11,7%) und einer dorsalen TSE am Handgelenk (5,8%).

Endoprothesen - Operationen wurden ebenfalls 3-mal durchgefihrt (17,6%).
Eine Huft - TEP (5,8%) wurde nach traumatischer Schenkelhalsfraktur implan-
tiert. 2 Patienten (11,7%) erhielten eine Knie - TEP (5,8%), wobei eine Knie-
TEP achsgefuihrt/gekoppelt und eine Knie- TEP als Oberflachenersatz implan-
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tiert wurde.

Die histologischen Untersuchungen der Synovialis und des Knorpel- Knochen-
Materials ergab bei beiden Patienten eine chronisch, fibrings, rezidivierende
und vernarbende Synovitis mit schwerer Knochen - und Gelenkknorpeldege-
neration. Eine Patientin erhielt am linken Kniegelenk gleich mehrere invasive
Eingriffe im zeitlichen Abstand von 2 - 6 Jahren. 1982 wurde eine Radiosynovi-
orthese mit Yttrium durchgefihrt. 1984 folgte eine Schmerzbestrahlung und
1986 eine Synovektomie des betreffenden Kniegelenkes. Rezidivierende Be-

schwerden veranlassten 1992 zu einer Arthroskopie mit Spulung des Gelenkes.

Erganzend und abschlie3end lassen sich nachfolgend durchgefiihrte Operatio-

nen benennen:
¢ Neurolyse Nervus medianus bei Karpaltunnelsyndrom beidseits,
¢ Ringbandspaltung bei schnellendem Finger Il rechts,
e OP nach Hohmann bei Hammerzehe Il rechts,
¢ Arthroskopie rechte Schulter bei Verdacht auf Humeruskopfnekrose,
e Sehnennaht bei Achillessehnenruptur,

e Varisierende Tibiakopfosteotomie links bei Valgusfehistellung nach

Tibiakopftrimmerfraktur.

Aufgrund der insgesamt geringen OP- Zahlen war ein Seitenvergleich nicht

maglich.
4.4 Allgemeine Symptome und Organbeteiligungen

4.4.1 Allgemeiner Schmerz

Die Bestimmung der vom Patienten subjektiv beurteilten Schmerzen erfolgte
anhand der allgemeinen Schmerzskala von 0-10. Kein Auftreten von
Schmerzen entspricht der Ziffer 0 und die Ziffer 10 reflektiert starkste vor-
stellbare Schmerzen. 10% der Patienten (n=50) hatten zum Zeitpunkt der
Befragung keinen Schmerz. Jeweils 20% schatzten den Schmerz mit 4 bzw.
5 ein. Ziffer 6 und 8 wurde von je 10% und Ziffer 7 von 12% der Patienten
gewahlt. Der gro3te vergebene Ziffernwert 9 wurde nur von einem Patienten

dokumentiert.
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4.4.2 Gehstrecke

Zur Ermittlung der momentanen Gehstrecke wurden die Patienten in 3
Gruppen eingeteilt. Erfragt wurde die Meterzahl, die sich ohne Probleme zu-

ricklegen lasst. Nachfolgend aufgeflhrt ergab sich diese Einteilung:

e Gruppe | Gehstrecke < 500 Meter
e Gruppelll Gehstrecke 500-1000 Meter
e Gruppe lli Gehstrecke > 1000 Meter

Die Ergebnisse werden in Tabelle 2 abgebildet. 60% der Patienten (n=50)
erreichten die Gruppe lll, d.h. eine Gehstrecke von mehr als 100 Meter

konnten sie nicht bewaltigen. 32% lagen sogar unter 500 Meter Gehstrecke.

Tab. 2: Gehstrecke (n=50 Patn.)

Kumulierte
Gruppe Haufigkeit Prozent Prozente
1 16 32 32
2 14 28 60
3 20 40 100

Gruppe 1
32%

Gruppe 3
40%

Gruppe 2
28%

Abb. 4 Gehstrecke (n=50 Patn.)
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4.4.3 Morgensteifigkeit

Zur Abstufung der Beschwerdedauer, wurde eine zeitliche Gruppierung vor-

genommen.

Gruppe |
Gruppe |l
Gruppe |l
Gruppe IV
Gruppe V

keine Morgensteifigkeit
Morgensteifigkeit <30 Minuten
Morgensteifigkeit 30-60 Minuten
Morgensteifigkeit >60 Minuten

Steifigkeit Uber den ganzen Tag anhaltend

Tab. 3: Morgensteifigkeit (n=50 Patn.)

Kumulierte
Gruppe Haufigkeit Prozent Prozente
1 15 30 30
2 12 24 54
3 8 16 70
4 14 28 98
5 1 2 100

30% der befragten Patienten (n=50) verneinten das Auftreten von Morgenstei-

figkeit. 24% berichteten tber eine Morgensteifigkeit, die weniger als 30 Minuten

anhalt und 28% Uber eine Symptomdauer von >60 Minuten.

4.4.4 Gaensslen Zeichen

Die Druckschmerzhaftigkeit der Fingergrundgelenke Il bis IV kann summarisch
mit dem Gaensslenschen Handgriff getestet werden. Dieser besteht aus einer
Querkompression der Fingergrundgelenke. Das Befallsmuster zwischen linker
und rechter Hand war nahezu symmetrisch. 27 Patienten (54%) hatten rechts
und 30 Patienten (60%) links einen negativen Befund. Dagegen konnte bei 23

Patienten (46%) rechts und 20 Patienten (40%) links ein positiver Befund erho-

ben werden.
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4.4.5 Arthralgien / Arthritis

Die Befragung und Beurteilung der 50 Patienten zum Thema Arthralgien / Arth-
ritis ergab ein eindeutiges Ergebnis. Alle 50 Patienten bejahten eine Gelenkbe-

teiligung zum Zeitpunkt der Befragung.

4.4.6 Myalgien

Die Einschatzung der Myalgien erfolgte in &hnlicher Weise wie zur Bestimmung
des allgemeinen Schmerzes. In einem 10 Punkte System wird die Ziffer O als
Beschwerdefreiheit und die Ziffer 10 als starkste vorstellbare Myalgien bewer-
tet. 22% der Patienten waren zum Zeitpunkt der Untersuchung ohne Beschwer-
den. Die hochste Prozentzahl mit 26% (13 Patienten) wurde der Ziffer 6 zuge-

ordnet. Ein Patient (2%) erhielt mit Ziffer 9 die hdchstverteilte Punktzahl.

Tab. 4: Myalgien (n=50 Patn.)

Gruppe

© 00 N o 0o A W N P, O

B
o

Haufigkeit

Prozent
22

Kumulierte
Prozente
22
24
28
36
50
60
86
90
98
100
100

Alle weiteren ermittelten allgemeinem Symptome und Organbeteiligungen
sind der nachfolgenden Tabelle zu entnehmen. Da bei den einzelnen Punk-

ten Haufigkeiten ermittelt wurden, lassen sich diese gut tabellarisch zusam-

menfassen.
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Tab. 5: Allgemeine Symptome / Organbeteiligungen (n=50 Patn.)

allgemeine Symptome
Organbeteiligungen Haufigkeit Prozente
Leistungsinsuffizienz /
Fieber 40 80
Schmetterlingserythem 27 54
Schleimhautulzeration 7 14
Antiphospholipidsyndrom 15 30

Thrombosen 13 26

Haarausfall 21 42
Photosensivitat 30 60
Raynaud-Syndrom 32 64
Serositis, Pleuritis,

Pericarditis 16 32
ZNS-Beteiligung 8 16
Leber-Beteiligung 4 8
Nieren-Beteiligung 10 20

45  Allgemeine klinische Untersuchungsergebnisse

Die allgemein klinische Untersuchung dient vor allem der Beschreibung pa-
thologischer Zustande und Strukturen. Diese umfassen z.B. Schwellungen,
spezifische Schmerzsymptomatik, Luxationen, Subluxationen, Fehlstellun-

gen etc..

45.1 Schwellungen

Die visuelle und palpatorische Untersuchung hinsichtlich der Schwellungen
an den Gelenken schloss die Hand - und Fingergelenke, Schultergelenke,
Ellenbogengelenke, Kniegelenke und das obere Sprunggelenk ein. Von 50
untersuchten Patienten wiesen 18% (9 Patienten) links und 14% (7 Patien-
ten) rechts an den oben genannten Gelenken keine Schwellungen auf. Pati-
enten mit den am meisten betroffenen Gelenken waren links 2 Patienten
(4%) mit 12 Gelenken und 2 Patienten (4%) mit 10 Gelenken. Auf der rech-
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ten Seite hatte ein Patient (2%) 12 betroffene Gelenke, ein Patient (2%) 11

betroffene Gelenke und 2 Patienten (4%) je 10 geschwollene Gelenke.

Mit je 50% waren die Gelenke PIP 1l und Il am haufigsten geschwollen.
Diese wurden gefolgt in der Haufigkeit von den Gelenken MCP Il (47%),
MCP Il (44%) und PIP 1V (36%). Die geringste Gelenkbeteiligung zeigten
die DIP- Gelenke mit unter 10%.

% Patn.

501
401
301
201
101

ol

: . 7
NG N§ betroffene Gelenke

Abb. 5 Schwellung links (n= 50 Patn.)

% Patn.

50+
40+
30+
20+
10+

0-

.J’ £ betroffene Gelenke

Abb. 6 Schwellung rechts (n=50 Patn.)
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Bei den groRen Gelenken war mit 30% das Kniegelenk am haufigsten be-
troffen. Die geringste Beteiligung war beim Schultergelenk mit 4% zu ver-
zeichnen. Die Gelenke, die prozentual am h&ufigsten mit starken Schwel-
lungen auftraten, waren die MCP |l Gelenke (16%), MCP IIl Gelenke (14%),
PIP 1l Gelenke (14%) und PIP Il Gelenke(12%). Insgesamt auffallend ist -

insbesondere bei den kleinen Gelenken - ein symmetrisches Befallsmuster.

Schultergelenk 4 %

MCP Il 44 %
MCP Il 47 %

PIP Il 50 %
DIP II-V < 10 %

PIP IIl 50 %
PIP IV 36 %

Kniegelenk 30 %

Abb. 7: Ubersicht Gelenkschwellung (n=50 Patn.)

4.5.2 Spezifische Schmerzsymptomatik

14% der Gesamtzahl der Patienten (n=50) hatten zum Zeitpunkt der Unter-

suchung in den betreffenden Gelenken keine Schmerzen.

Als haufige Schmerzlokalisation wurde mit 38% das Kniegelenk und mit
34% die Wirbelsaule benannt. Im Bereich der grof3en Gelenke waren haufig
das Schultergelenk (22%) und das Handgelenk (18%) betroffen. Auch bei
den kleinen Gelenken zeigte sich ein unterschiedlich gehauftes Auftreten
von Schmerzen. Sehr haufig wurde eine Schmerzsymptomatik in den Ge-
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lenken PIP Il und PIP Il mit je 24% nachgewiesen. Die Gelenke MCP Il und
[l folgten mit je 22%. Das geringste Auftreten von Schmerzen konnte an
den DIP Gelenken (<10%) und an den unteren Sprunggelenken (1%) diag-

nostiziert werden.

Von 2250 untersuchten Gelenken (bei n=50 Patienten) trat mit 4,75% die
Kombination aus Ruhe- und Bewegungsschmerz sehr haufig auf. Zu 4,2%
konnte ein ausschlief3licher Bewegungsschmerz und mit 2,1% die Kombina-
tion aus Ruhe-, Bewegungs- und Belastungsschmerz nachgewiesen wer-
den. Der Bewegungs- und Belastungsschmerz zeigte sich in 1,7% der un-
tersuchten Gelenke. Am seltensten trat der alleinige Belastungsschmerz auf
(0,44%).

Handgelenk 18 %
MCP Il 22 %

PIP Il 24 %

PIP 1l 24 %

Kniegelenk 38 %

Abb. 8: Ubersicht spezifische Schmerzsymptomatik (n=50 Patn.)

4. 5.3 Subluxation / Lateralinstabilitat / Luxation

Von 50 Patienten hatten 16% zum Zeitpunkt der Untersuchung keine der
oben genannten Veranderungen. Im Bereich der Hande waren 18% der Pa-
tienten bds. ohne Befund, 24% links und 20% rechts. Bei 68% der Patienten

konnte bds. an den Gelenken der Fil3e keine Beteiligung nachgewiesen
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werden. Auf der linken Seite waren es 72% und rechts 70%.

% Patn.

44

30+ 24

7% Gelenkbeteiligung

Abb. 9 Gelenkbeteiligung linke Hand

Subluxation / Lateralinstabilitat (n=50 Patn.)

% Patn.

50+
40+ 2
30+
20+
10+

0

>
7 Gelenkbeteiligung

Abb. 10 Gelenkbeteiligung rechte Hand

Subluxation / Lateralinstabilitat (n=50 Patn.)

Sehr héaufig betroffene Gelenke an der Hand waren mit je 36% das Gelenk
MCP Il und MCP III, mit 34% das Daumengrundgelenk und das Handgelenk
mit 28%. Das PIP Gelenk Il war zu 20% und das PIP Gelenk 11l zu 18% be-
teiligt. Die Kombination Subluxation und Lateralinstabilitat trat haufig mit
28% bei den MCP Il Gelenken-, 26% den MCP Il Gelenken und 18% den
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MCP V Gelenken auf. Subluxationen hauften sich am PIP Gelenk Il und IV
mit je 10% und PIP Il Gelenk mit 8%. Den geringsten Befall verzeichneten

die DIP Gelenke mit <5%. Luxationen konnten nicht diagnostiziert werden.

% Patn.

80+
70+
60+
50+
40+
30+
20+
10+

0,

70

links
30 [Arechts

N ,{\00 N &« Gelenkbeteiligung

Handgelenk 28 %
Daumengrund-
gelenk 34 %
MCP Il 36 %
PIP Il 20 %
PIP Il 18 %
MCP Il 36 %
0,
MTP Il 18 % MTP IV 16 %
SEAT MTPV 14 off)
| S DIP Il 4%
MTP Il 18 %
DIP Il 4 %

Abb. 12: Ubersicht Subluxation / Lateralinstabilitat / Luxation (n=50 Patn.)
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Die Gelenke der FuRRe wurden auf Subluxationsstellung untersucht. Die MTP
Gelenke Il und Il zeigten mit 18% und die MTP Gelenke 1V und V mit 16%
und 14% die grof3te Subluxationshaufigkeit. Die DIP Gelenke Il und 11l waren

lediglich zu 4% beteiligt.

4.5.4 Fehlstellungen

45.4.1 Handgelenksveranderungen (n= 100 Hande)

Tab. 6: Handgelenksveranderungen (n=50 Patn.)

Handgelenks- Patienten % Patienten %
veranderung rechts links
Bajonettstellung 10 10
Radialshift 0 2
Ulnarshift 10 12

Eine haufige Fehlstellung stellte die Bajonettstellung des Handgelenkes dar,
von der 20% der Handgelenke betroffen waren. Etwas haufiger mit 22%
standen die Handgelenke in Ulnardeviation. Am seltensten trat mit 2% die

Radialdeviation auf.

45.4.2 MCP- Gelenkveranderungen (n= 100 Hande)

Die einzige nachweisbare Fehlstellung im Bereich der MCP- Gelenke war
die Ulnardeviation. Sie trat am h&ufigsten an den MCP Ill Gelenken mit 30%
auf. Es folgten die MCP Il Gelenke mit 28% und MCP IV Gelenke mit 24%.
Die geringste Beteiligung hatten die MCP V Gelenke mit 8%. Eine Radialde-

viation war in keinem Fall zu beobachten.
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% Patn.
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20 1

15+

10

MCP - Gelenke

Abb. 13 MCP - Gelenkveranderungen ( n= 100 Hande)

4.5.4.3 PIP- Gelenkverdnderungen (n= 100 Hande)

Die Schwanenhalsdeformitét trat mit 48% am haufigsten an den PIP Gelen-
ken auf. Den grof3ten Anteil daran hatten die PIP Gelenke Il und IV mit je
18%. Es folgten die PIP Gelenke Il und V mit je 6%.

Etwas haufiger als die Schwanenhalsdeformitéat konnte die Knopflochdefor-
mitat beobachtet werden. Sie trat zu 44% auf. Hier hatte den gro3ten Anteil
das PIP Gelenk V mit 18% und die PIP Gelenke Il und IV mit je 10 %. Der

geringste Befall war beim PIP Il zu verzeichnen.
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8PIPI

PIP 1l

O PIP IV

Schwanenhalsdeformitaten PIP-Gelenke % PIPV

Abb. 14 Schwanenhalsdeformitaten PIP Gelenke ( n= 100 Hande)

gPIPI

PIP 1l

oPIP IV

B PIPV

Knopflochdeformitaten PIP Gelenke %

Abb. 15 Knopflochdeformitaten PIP Gelenke ( n= 100 Hande)

4 .5.4.4 Daumenfehlstellungen (n= 100 Hande)

22% der Daumen standen Klinisch in der 90/90 — Fehlstellung. 24% wiesen
eine Adduktionsstellung auf, wahrend bei 26% eine Lateralinstabilitat nach-

zuweisen war.

55



45.4.5 FuR - und Zehengelenksveranderungen (n= 100 Fiif3e)

44% der untersuchten Fufe hatten keine Fehlstellungen aufzuweisen. Mit
43% am haufigsten wurde ein Senk-Spreiz-Ful3 beobachtet. Dieser trat zu
18% in Kombination mit einem Hallux valgus und zu 2% mit einem Hallux ri-
gidus auf. Zuséatzlich zum Senk-Spreiz-Ful3 in Kombination mit einem Hallux
valgus wurden 14% Hammerzehen und 2% Krallenzehen beobachtet. Die
Hammerzehen verteilten sich zu 11% auf die Zehen 1V, zu 10% auf die Ze-

hen lll, zu 9% auf die Zehen Il und zu 6% auf die Zehen V.

% Patn.

40

40
35+ 2
30
25
20
15
10+

Gelenke in Fehlstellung

Abb. 16 Summe der Fehlstellungen links (n=50 Patn.)

12% der untersuchten Fiul3e stellten sich als Knick-Platt-Fu3e dar, wobei 8%
als reine Knick-Platt-Fuf3e ohne weitere Fehlstellungen auftraten. 2% hatten
zusatzlich einen Hallux valgus und 2% zum Hallux valgus noch eine Ham-

merzehe V.

Die Summe der gesamten Fehlstellungen lassen sich seitengetrennt grup-
pieren. Die Ergebnisse werden nachfolgend graphisch dargestellt. Ein statis-
tischer Seitenvergleich der gesamten Fehlstellungen ergab keinen signifi-

kanten Unterschied.
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Y Y Gelenke in Fehlstellung

Abb. 17 Summe der Fehlstellungen rechts (n=50 Patn.)

455 Tenosynovitiden

Aufgrund der geringen Zahl von klinisch diagnostizierten Tenosynovitiden
und einer nicht méglichen aussagekraftigen Summenbildung fir jeweils eine

Art wurde auf eine Gruppenbildung verzichtet.

Insgesamt konnte bei 21 Patienten (42%) eine Tenosynovitis nachgewiesen
werden. Dabei war am haufigsten mit 12% der Musculus extensor carpi ul-
naris betroffen, gefolgt von der volaren Tenosynovitis Digitus manus [I-V mit
8%. Die geringste Beteiligung mit je 2% konnte beim Musculus extensor
carpi radialis, der dorsalen Tenosynovitis II-V und der dorsalen Tenonynovi-
tis des Handgelenkes verzeichnet werden. Auffallend ist jedoch die zu er-
kennende Seitenverteilung. 32% der Patienten wiesen ein symmetrisches
Befallsmuster auf, 4% einen linksseitigen und 6% einen rechtsseitigen Be-
fund.
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4 5.6 Handkraftbestimmung

Die Messung der Handkraft erfolgte mittels eines Blutdruckapparates. Es
wurden pro Seite 2 Messungen durchgefiihrt und der Mittelwert errechnet.
Zur Methodik und Gruppeneinteilung verweise ich auf Punkt 3.3.5.. Das Er-
gebnis der Handkraftmessung bei den méannlichen Patienten wird mitge-
nannt, doch ist ihre geringe Anzahl (n=2) fur eine Gruppenbildung nicht aus-

reichend und sinnvoll.

Tab. 7: Handkraft Frauen links (n=48 Patn.)

Handkraft Haufigkeit Prozent
normal 15 31,2
leicht
eingeschrankt 19 39,5
deutlich
eingeschrankt 14 29,1

Tab. 8: Handkraft Frauen rechts (n=48 Patn.)

Handkraft Haufigkeit Prozent
normal 14 29,1
leicht
eingeschrankt 19 39,5
deutlich
eingeschrankt 15 31,2

Bei 48 untersuchten weiblichen Patienten zeigten 70,8% auf der linken Seite
und 68,7% auf der rechten Seite eine normale bis leicht eingeschrankte Hand-
kraft. Eine deutliche Einschrankung der Handkraft war bei 29,1% der Patienten
links und 31,2% der Patienten rechts zu erkennen. Auch bei der Handkraftbe-
stimmung war eine Symmetrie der abstufenden Handkraft-einschrankung sicht-

bar.

Die 2 untersuchten ménnlichen Patienten konnten ebenfalls symmetrisch ein-
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gestuft werden. Ein mannlicher Patient hatte bds. leichte und ein Patient bds.

deutliche Einschrankungen der Handkratt.

4.6 Klinisch funktionelle Untersuchung

Bei der klinisch funktionellen Untersuchung werden die Bewegungsausmal3e
der betreffenden Gelenke mit der Neutral- Null- Methode bestimmt. Die Eintei-
lung der erbrachten Leistungen erfolgte in verschiedene Klassen. Diese sind im

Kapitel ,, Material und Methoden “ unter Punkt 3.4 beschrieben.

4.6.1 Schultergelenke

Die Untersuchung der Schultergelenke bei n=50 Patienten ergab bei 30% kei-
nerlei Einschrankungen des Bewegungsumfanges. Der Klasse I, d.h. einem
geringfugigen bis nicht vorhandenen Bewegungsumfang, lieRen sich insgesamt
22% der Patienten zuordnen. Dabei hatten Hauptanteil die Abduktion mit 6%
und die Aul3enrotation bei anliegendem und gehobenem Oberarm mit 16%.
48% hatten einen eingeschrankten Bewegungsumfang (entspricht Klasse 1),
wobei auch hauptanteilig die Anteversion, Abduktion und Aul3enrotation betrof-

fen waren. Eine Seitendominanz konnte nicht nachgewiesen werden.

4.6.2 Ellenbogengelenke

42% der untersuchten Patienten wiesen keine Einschrankungen der Beweglich-
keit auf. Geringfigig bis nicht vorhandener Bewegungsumfang wurde bei 4%
der Patienten diagnostiziert. Alle Falle betrafen nur die Einschrankung der Ex-
tension. 54% der Patienten liel3en sich Klasse Il mit einem eingeschrankten
Bewegungsumfang zuordnen. Dort waren am haufigsten die Pronation mit 43%,

die Supination mit 37% und die Flexion mit 26% betroffen.

4.6.3 Hand - und Fingergelenke

Die Untersuchung der Hande ergab bei 18% beidseits keine Einschrankungen
der Beweglichkeit. 26% wiesen allein rechts und 28% allein links keine Ein-
schrankungen auf. 62% der Patienten liel3en sich der Gruppe Ill und damit ei-
nem geringfugigen bis nicht vorhandenen Bewegungsumfang zuordnen. Haupt-
anteil in dieser Gruppe hatten die Dorsalextension (14%) und die Radialduktion

(8%). Die Palmarflexion war in keinem Fall vollstandig eingeschrankt. Die Klas-
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se Il mit eingeschranktem Bewegungsumfang liel3 sich wie folgt beziffern: Pal-
marflexion 30%, Dorsalextension 24%, Radialduktion 22% und Ulnarduktion
18%.

% Patn.
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Abb. 18 Beweglichkeit der Hande (n= 50 Patn.)

Das Spreizen der Finger in den Grundgelenken war bei 32% der Patienten ein-
geschrankt und bei 14% nicht moéglich. 20% gelang es nicht mehr, den Daumen
in Oppositionsstellung zu bringen. 10% zeigten eine Einschrankung der Opposi-
tionsfahigkeit. Am schwierigsten war fur die Patienten der Faustschlu3. 48% der
Patienten konnten dies nicht mehr bewerkstelligen. Eine Zusammenfassung der
Bewegungseinschrankungen mit einfacher Gruppierung lasst sich in der Gra-

phik darstellen. Gut zu erkennen ist die Symmetrie der Befallshaufigkeit.
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4.6.4 Huftgelenke

32% der untersuchten Patienten hatten im Bereich der Huftgelenke einen nor-
malen Bewegungsumfang. Bei separater Betrachtung der Seiten zeigten links

38% und rechts 36% keine Einschrankungen des Bewegungsumfanges.

% Patn.
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Abb. 19 Eingeschrankter Bewegungsumfang Huftgelenke Klasse II
(n=50 Patn.)

12% der Patienten hatten bei der Extension und 8% bei der Innenrotation ein
stark eingeschranktes bzw. nicht vorhandenes Bewegungsausmalf. Insgesamt
48% der Patienten wurden der Klasse Il zugeordnet. Am haufigsten war die In-

nenrotation bei 52% der Patienten betroffen.
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Eine Gruppierung der Huftgelenkbeweglichkeiten in ,normal“ und ,einge-

schréankt®, ergab eine symmetrische Haufigkeitsverteilung.
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Abb. 20 Beweglichkeit Huftgelenke (n= 50 Patn.)

4.6.5 Kniegelenke

Die Untersuchung der Kniegelenke ergab bei 6% eine sehr geringe bis vollig
eingeschrénkte Streckfahigkeit mit einem Streckdefizit von > 15°. 52% hatten
bei der Extension der Kniegelenke und 16% bei der Flexion eine eingeschrank-
te Bewegungsfahigkeit. 76% der Patienten zeigten bei der Untersuchung einen

physiologischen Bewegungsumfang.

4.6.6 FuRB - und Zehengelenke

39% der untersuchten Patienten hatten einen unauffalligen physiologischen
Bewegungsumfang im Bereich der untersuchten Ful3- und Zehengelenke. Da-
gegen wiesen jeweils 8% starke Einschréankungen der Bewegungsfahigkeit von
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Dorsalextension und Plantarflexion im Grol3zehengrundgelenk auf. Im oberen

Sprunggelenk war die Dorsalextension mit 44% und die Plantarflexion mit 46%
eingeschrankt. Das untere Sprunggelenk wies bei 34% der Patienten eine ein-
geschrankte Beweglichkeit der Pronation und bei 30% der Supination auf. Ne-
ben den oben erwahnten starken Bewegungseinschrankungen im Grol3zehen-
grundgelenk konnten auch leichte Einschrankungen nachgewiesen werden. Zu
46% waren die Dorsalextension und zu 32% die Plantarflexion betroffen. Eine

Gruppierung der Bewegungsausmalf3e wird nachfolgend graphisch dargestellt.

Es zeigte sich eine symmetrische Bewegungseinschrankung.
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Abb. 21 Beweglichkeit FuRe (n=50 Patn.)

Die auf der Grundlage des Wilcoxon - Testes durchgefiihrte Seitenvergleich bei
der Beweglichkeit der einzelnen Gelenke ergab keine Unterschiede zwischen

rechts und links.
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4.7 Radiologische Untersuchung

Gemal der Larsen- Stadien wurden bei n= 28 Patienten die Rontgenverande-
rungen der Hand-und Fingergelenke bewertet. Bei 22 Patienten waren bisher

keine Rontgenbilder aufgrund fehlender Symptomatik angefertigt worden.

An den Hand - und Fingergelenken wurden bds. zusammen 30 Gelenke beur-
teilt. Dazu zéahlten: 2 Handgelenke, 2 Daumengrundgelenke, 2 Daumenendge-
lenke, 8 MCP- Gelenke, 8 PIP- Gelenke, 8 DIP- Gelenke.

An den Fufl3en wurden ebenfalls bds. zusammen 30 Gelenke beurteilt. Dazu
zahlten: 2 obere Sprunggelenke, 2 Gro3zehengrundgelenke, 2 Grol3zehenend-
gelenke, 8 MTP- Gelenke, 8 PIP- Gelenke, 8 DIP- Gelenke. Es lagen von 23

Patienten auszuwertende Rontgenbilder der Fil3e vor.

4.7.1 Hand - und Fingergelenke

Die Bewertung der Rontgenverdnderungen an den Hand - und Fingergelenken
bei 28 Patienten ergab bei 7 Patienten (25%) normale Gelenkverhaltnisse (Lar-
sen 0). 7 Patienten (25%) wiesen links und 8 Patienten (28,57%) an der rechten
Hand keine Veranderungen auf. Das grof3te vergebene Larsen Stadium war
das Larsen Stadium Il. Hier zeigten sich geringe, aber sicher destruierende
Veranderungen mit eindeutigen Erosionen (Erosion > 1mm). Mafiggradig bis
schwere destruierende Veranderungen mit massiven Deformierungen konnten
in keinem Fall nachgewiesen werden. Die im Stadium Il beschriebenen Veran-
derungen an den Gelenken betrafen ausschlief3lich die Handgelenke und MCP-
Gelenke. Am haufigsten waren die MCP II- Gelenke betroffen. 14,3% der Pati-
enten (n=28) hatten links und 7,1% rechts diese Befallshaufigkeit. Es folgten die
MCP V- Gelenke bei 10,7% der Patienten links und 7,1% der Patienten rechts,
sowie die Handgelenke bei jeweils 7,1% der Patienten beidseits. Die MCP Il
und IV- Gelenke hatten Veranderungen entsprechend Larsen Stadium Il bei

jeweils 3,6% der Patienten links und 7,1% der Patienten rechts.

Den Hauptanteil der radiologisch nachweisbaren Veréanderungen entsprach
dem Larsen Stadium I. Es handelte sich hier um unspezifische pathologische
Veranderungen ohne Erosionen mit einer eventuellen Weichteilschwellung oder

einer Gelenkspaltverschmalerung um mehr als 25%. Insgesamt am haufigsten
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betroffen waren die MCP |l und IlI- Gelenke sowie die PIP Il Gelenke. Je 32,1%

der Patienten hatten links und 39,3% rechts dieses Befallsmuster.

Die PIP II- Gelenke wiesen Veranderungen entsprechend Larsen Stadium | bei
35,7% der Patienten links und 32,1% rechts auf, gefolgt von den Handgelenks-

veranderungen mit 28,6% links und 25% rechts.

Bei den DIP- Gelenken Il und IIl hatten je 25% der Patienten links und rechts

Veranderungen entsprechend Larsen Stadium .

Die geringste Befallshaufigkeit hatten die PIP- Gelenke V mit links 17,9% und
rechts 10,7%, DIP- Gelenke V mit links 21,4% und rechts 17,9%, PIP- Gelenke
IV mit links 17,9% und rechts 21,4% und DIP- Gelenke IV mit beidseits 17,9%.
Daumengrundgelenke und Daumenendgelenke waren gleich haufig mit 17,9%
der Patienten links und 14,3% der Patienten rechts verandert. Eine Gruppierung
anhand der Anzahl an befallenen Gelenken wird seitengetrennt nachfolgend
graphisch dargestellt. Ein durchgefihrter Seitenvergleich der betroffenen Ge-

lenke mit Hilfe des Wilcoxon- Testes ergab keinen signifikanten Unterschied.
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Abb. 22 Radiologische Veranderungen linke Hand (n=28 Patn.
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Abb. 23 Radiologische Veranderungen rechte Hand (n=28 Patn.)

4.7.2 FuB - und Zehengelenke

Die Bewertung der Réntgenbilder von Ful3 - und Zehengelenke erfolgte bei n=
23 Patienten. 6 Patienten zeigten beidseits normale Gelenkverhéltnisse, 10 Pa-
tienten allein rechts und 8 Patienten allein links. Wie auch bei den Handen
konnte das Larsen Stadium Il als gro3tes Stadium vergeben werden. Ma-

Riggradig bis schwere Destruktionen waren nicht nachweisbar.

Geringe, aber sicher destruierende Veranderungen konnten am haufigsten am
oberen Sprunggelenk nachgewiesen werden. 4,3% der Patienten waren links
und ebenfalls 4,3% rechts betroffen. Das MTP — Gelenk Il und Il war bei je

4,3% der Patienten linksseitig beteiligt.

Das Larsen Stadium | war am héaufigsten im Bereich des I. Strahles bewertet
worden. Dabei war das Grof3zehengrundgelenk bei 47,8% der Patienten links-

seitig und bei 39,1% rechtsseitig betroffen. Das Grol3zehenendgelenk hatte e-
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benfalls leichte Veranderungen, wobei 17,4% der Patienten linksseitig und
17,4% der Patienten rechtsseitig involviert waren. Das obere Sprunggelenk war
neben den Veranderungen am |. Strahl am zweith&ufigsten mit dem Larsen
Stadium | bewertet worden. Dies betraf 21,7% der Patienten links und 30,4%

der Patienten rechts.

Eine Gelenkbeteiligung von kleiner als 10% lie3 sich bei mehreren Gelenken
nachweisen. Dazu gehoren die MTP- Gelenke 1I-V und DIP- Gelenke II-IV, wo-
bei insgesamt ein symmetrischer Befall zu erkennen ist. Die PIP- Gelenke II-V

waren in keinem Fall betroffen und erhielten zu 100% das Larsen Stadium O.

Auf eine mogliche Gruppenbildung der Befunde wurde verzichtet, da lediglich
23 Patienten bewertet werden konnten und die geringe Gelenkbeteiligung eine
sinnvolle Gruppenbildung nicht erlaubt. Ein Seitenvergleich der einzelnen Ge-

lenke mit Hilfe des Wilcoxon - Testes ergab keinen signifikanten Unterschied.

4.8 Errechnete Korrelationen

Um zwischen den einzelnen krankheitsbedingten Veranderungen Verbindungen
herstellen zu kbnnen und damit zu resultierenden Aussagen fahig zu sein, wer-
teten wir unsere erhobenen Datengruppen auf wichtige mogliche Zusammen-
hange aus. Uns interessierten dabei vor allem die Korrelationen zwischen den
radiologischen und klinischen Zustandsveranderungen sowie den klinischen

Zustandsveranderungen untereinander.

Tab. 9: Allgemeine Korrelationen (n=50 Patn.)

Variable Variable r p

Gehstrecke Gelenkschmerz -0,468 0,001
Gehstrecke Morgensteifigkeit -0,427 0,002
Gelenkschmerz Handkraft -0,497 0,000
Gelenkschmerz Myalgien 0,444 0,002
Gelenkschmerz Krankheitsdauer 0,286 0,049
Morgensteifigkeit Handkraft -0,357 0,013
Myalgien Handkraft -0,300 0,039
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Die Korrelation ist auf dem Niveau von p< 0,05 signifikant (zweiseitig).

Die Bewertung des Zusammenhanges zwischen zwei Variablen erfolgte mit
dem Rangkorrelationskoeffizienten nach Spearman, da die Variablen rangska-
liert sind. Dabei gibt der Wert die Hohe des Zusammenhangs an, wobei nahe
Null keinen und nahe Eins einen sehr hohen Zusammenhang bedeutet. Das

Vorzeichen gibt die Richtung des Zusammenhanges an.

Tab. 10: Spezielle Korrelationen Hande bds. (n=50 Patn.)

Links rechts
Variable Variable r P r p
Luxationen Bewegung -0,754 0,000 -0,662 0,000
Faustschluss -0,652 0,000 -0,611 0,000
Schmerzen 0,368 0,009 0,394 0,005

Schwellungen 0,663 0,000 0,715 0,000

Fehlstellungen Bewegung -0,690 0,000 -0,686 0,000
Faustschluss -0,480 0,000 -0,483 0,000
Schwellungen 0,332 0,018 0,489 0,000

Bewegungen Faustschluss 0,711 0,000 0,694 0,000
Schmerzen -0,283 0,046 -0,345 0,014

Schwellungen -0,621 0,000 -0,601 0,000

Faustschluss Schmerzen -0,454 0,001 -0,352 0,012
Schwellungen -0,712 0,000 -0,684 0,000

Schmerzen Schwellungen 0,558 0,000 0,503 0,000

Die Korrelation ist auf dem Niveau von p< 0,05 signifikant (zweiseitig).
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5 Diskussion

Der systemische Lupus erythematodes (SLE) ist eine chronisch - entziindliche
Autoimmunerkrankung mit Allgemeinsymptomen und multiplen Organmani-
festationen. Die genaue Ursache der Erkrankung ist unbekannt, aber es wird
angenommen, dass immunologische Abnormitéaten — insbesondere Immunkom-
plexe und antinukleare Antikdrper — fur eine Vielzahl der klinischen Symptome
und Organmanifestationen verantwortlich sind (1).

Ziel der Arbeit war es, anhand radiologischer, klinischer und anamnestischer
Daten ein umfassendes Gesamtbild der vorhandenen krankheitsbedingten Ver-
anderungen an den Bewegungsorganen bei an SLE erkrankten Patienten zu

liefern.

Dazu untersuchten wir in einem Zeitraum von 1997 - 1999 insgesamt 58 Patien-
ten mit SLE. Der Hauptanteil der Patienten befand sich in diesem Zeitraum in
der Rheumaklinik Berlin-Buch in Behandlung. Der restliche Anteil wurde in der
Klinik fur Orthopadie und orthopadische Rheumatologie des Klinikums Berlin-
Buch befragt, untersucht und bewertet. Von den insgesamt 58 untersuchten
Patienten konnten letztendlich 50 in die Arbeit aufgenommen werden. Bei 5 Pa-
tienten war im Krankheitsverlauf der Verdacht auf eine Mischkollagenose ge-

stellt worden. 3 Patienten fuhrten personliche Grinde fir ihre Ablehnung an.

5.1 Patiententbersicht

Das Geschlechtsverhéltnis der untersuchten Patienten betrug 2:48 (m : w). Es
lag damit etwas zu Gunsten des weiblichen Geschlechts, gemessen an dem in

der Literatur mit 8 - 13:1 (m : w) angegebenem Geschlechtsverhaltnis (18,19).

Das Alter zum Zeitpunkt der Untersuchung lag durchschnittlich bei 47,12 Jah-
ren, wobei ein Minimum bei 21,5 Jahren und ein Maximum bei 70,2 Jahren zu
verzeichnen war. In der Literatur wird das Alter bei Erkrankungsbeginn mit 65%
zwischen 16 und 55 Jahren angegeben (19), 20% sind jlinger als 16 Jahre (20)
und 15% alter als 55 Jahre (21). Unsere Untersuchungen ergaben einen leicht
erhohten Anteil zwischen 16 und 55 Jahren mit 72%. Dagegen fiel der Anteil an
Patienten, die junger als 16 Jahre und alter als 55 Jahre waren mit je 4% gerin-

ger aus, als in der Literatur beschrieben. Die durchschnittliche Erkrankungs-
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dauer lag zum Zeitpunkt der Untersuchung bei 10,12 Jahren. 3 Patienten wie-
sen eine Krankheitsdauer von mehr als 20 Jahren auf, dagegen 13 Patienten
zwischen 1 und 5 Jahren. Der zahlenmalf3ig grof3te Anteil der Patienten (20 Pa-

tienten) reihte sich in eine Krankheitsdauer von 6-10 Jahren ein.

5.2 Medikamentoése Therapie

Die medikamentose Therapie des SLE richtet sich nach der klinischen und se-
rologischen Aktivitat sowie dem Ausmal des Organbefalls (z.B. Niere, ZNS).
Die Einfuhrung der Glukokortikoide in die Therapie erbrachte einen grof3en
Fortschritt (140). Bei Organbefall ist zusatzlich oft die Gabe von immunsuppres-
siven Medikamenten wie Cyclophosphamid oder Azathioprin notwendig. Dies
widerspiegelt sich auch in unseren Auswertungen. 52% der Patienten erhielten
eine Basistherapie. 38% nahmen ein nichtsteroidales Antirheumatikum und
90% Steroide ein. Haufig wird in der Langzeiterhaltungstherapie das Basisthe-
rapeutikum Azathioprin eingesetzt (142), was wir bestatigen konnten. Es wurde
in unseren Untersuchungen mit 30% am haufigsten appliziert. Hydroxychloro-
quin folgte mit 18%. 10% erhielten ASS und Azathioprin als Kombination. Ein

Patient erhielt Immunglobuline intravends.

Moderne Therapien und der Einsatz von modernen effektiveren Medikamenten
wie z.B. Mycophenolsaure, Rituximab und anderer Antikoérper, waren im ent-
sprechenden Untersuchungszeitraum noch nicht verfligbar bzw. noch im For-

schungsstadium.

5.3 Operative Therapie

Die Indikation zur operativen Therapie ist dann gegeben, wenn die konservati-
ven MalRnahmen ausgeschdpft sind und keinen weiteren Erfolg erwarten las-
sen. Das Ausbleiben eines positiven medikamentdsen Effektes nach 3 - 6 Mo-
naten kann durchaus die Indikation zur operativen Therapie zur Folge haben
(146). Eine Frihsynovektomie kann in diesem Fall dann auch als lokale Basis-
therapie bezeichnet werden (147). Die Synovektomie war in unserem Patien-
tenkollektiv die am haufigsten durchgefiihrte Operation. Hier entfielen von 4
Operationen (23,5%) jeweils 3 Operationen auf das Kniegelenk (17,6%) und 1

Operation auf das Handgelenk (5,8%). Tenosynovektomien wurden insgesamt
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3-mal durchgefihrt (17,6%), wobei sich diese auf 2 volare TSE am Handgelenk
(11,7%) und eine dorsale TSE am Handgelenk (5,8%) aufteilten.

Endoprothesen- Operationen wurden ebenfalls 3-mal durchgeftihrt (17,6%). Die
Implantation einer Hufttotalendoprothese (5,8%) erfolgte nach traumatischer
Schenkelhalsfraktur und kann deshalb nicht priméar als Folge des SLE aufge-
fasst werden. Eventuell als frakturunterstiitzende Komponente ist eine Korti-
son-bedingte Osteoporose in Erwagung zu ziehen. 2 Patienten erhielten eine
Knietotalendoprothese, wobei eine Endoprothese achsgefihrt / gekoppelt und
eine Endoprothese als Oberflachenersatz implantiert wurde. Die histologischen
Untersuchungen der Synovialis und des Knorpel- Knochen- Materials ergaben
eine chronisch, fibrinds, rezidivierende und vernarbende Synovitis mit schwerer
Knorpel — und Gelenkknorpeldegeneration. Dieser Befund lasst sich durchaus
als Folge der Grunderkrankung SLE deuten. Durchgefuhrte Endoprothesen-
Operationen bei avaskularen Knochennekrosen (Femurkopf, Humeruskopf)
konnten wir in unserem Kaollektiv nicht sehen, wenngleich die avaskuldren Kno-

chennekrosen in der Literatur mit 3 - 50% beschrieben werden (120).

Die Operationen werden auch entsprechend der Dringlichkeit in absolute und
relative Indikationen eingeordnet (147). Die absolute Indikation ist mit der aku-
ten Gefahr einer Funktionsverschlechterung verbunden, z.B. Sehnenruptur und
Nervenkompression (148). Diese Indikation ergab sich in unserem Patientenkol-
lektiv dreimal. Zum einen erfolgte bei einem Patienten beidseits eine Neurolyse
des Nervus medianus bei Karpaltunnelsyndrom. Ob dieser Folge einer SLE be-
dingten volaren Tenosynovitis war, ware denkbar, konnte aber nicht eruiert
werden. Zum anderen wurde eine Sehnennaht bei Achillessehnenruptur durch-
gefuihrt. Eventuell ist dies als Folge langjahriger Kortisoneinnahme zu diskutie-
ren. Sie werden nach langjahriger Kortisoneinnahme auch in der Literatur in bis
zu 3% der Falle beschrieben (118). Ebenfalls die mdgliche Folge langjahriger
Kortisoneinnahme war die Diagnose einer Humeruskopf- nekrose rechts, die

eine diagnostische Arthroskopie zur Folge hatte.

Insgesamt ist der Anteil der operativen Therapie - gemessen am klinisch ortho-

padischen Gesamtbild - als niedrig einzuschéatzen.
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5.4  Allgemeine Symptome und Organbeteiligungen

Die Bestimmung der vom Patienten subjektiv beurteilten Schmerzen erfolgte
anhand der allgemeinen Schmerzskala von 0-10. Die allgemeine Schmerzsym-
ptomatik wird in der Literatur als ein sehr haufiger klinischer Befund beschrie-
ben. Er tritt zu fast 90% der Falle auf (79). Dieses Ergebnis konnten wir in unse-
ren Untersuchungen bestatigen. Gerade mal 10% der Patienten gaben zum
Zeitpunkt der Befragung an, keine Schmerzen zu haben. Insgesamt lag der
Hauptanteil der beurteilten Schmerzstarke im mittleren Bereich zwischen 4 und
7. Nur ein Patient wahlte Ziffer 9. Es ist kritisch anzumerken, dass die
Schmerzstarke nur zum Zeitpunkt der Befragung ermittelt wurde. Ein zeitlicher
Verlauf retrospektiv war durch die Patienten subjektiv schwer mdglich und wur-

de deshalb nicht verfolgt.

Zur Ermittlung der momentanen Gehstrecke wurde die moégliche gelaufene Me-
terzahl, die sich ohne Probleme zurticklegen lasst, erfragt. 40% der Patienten
gaben eine Gehstrecke von grof3er 1000 Meter an. Gerade mal 28% erreichten
500 - 1000 Meter und sogar 32% konnten weniger als 500 Meter problemlos
zurtcklegen. Unsere Untersuchungen und Berechnungen ergaben dabei signi-
fikante Korrelationen zwischen Gehstrecke und allgemeinem Gelenkschmerz
(r=-0,46) sowie Gehstrecke und Morgensteifigkeit (r=- 0,42). Auch scheinen
uns die allgemeine Leistungsinsuffizienz und die auftretenden Arthralgien még-

liche Ursachen der verminderten Gehstrecke zu sein.

Das Auftreten von Morgensteifigkeit bei Patienten mit SLE wird auch allgemein
in der Literatur beschrieben (101). Zur Einschétzung der Auspréagung der Mor-
gensteifigkeit erfolgte in unseren Untersuchungen und Befragungen eine zeitli-
che Gruppierung der Beschwerdedauer. 70% der Patienten bejahten generell
das Auftreten dieser Symptomatik. 24% berichteten tGber eine Morgensteifigkeit,
die weniger als 30 Minuten anhalt, 16% zwischen 30 und 60 Minuten und 28%
Uber eine Symptomdauer von mehr als 60 Minuten. Es konnte von uns eine
signifikante Korrelation zwischen Morgensteifigkeit und der Handkraft von r=-
0,35 ermittelt werden. Diese Beziehung konnten uns auch die Patienten bei Ta-
tigkeiten des taglichen Lebens bestatigen, z.B. Abschrauben eines Flaschende-

ckels.
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Die Druckschmerzhaftigkeit der Fingergrundgelenke 1l-1V testeten wir summa-
risch mit dem Gaensslenschen Handgriff. 23 Patienten (46%) hatten rechts und
20 Patienten (40%) links einen positiven Befund. Das weitgehend symmetrische

Befallsmuster wird in der Literatur ebenfalls beschrieben (79,101).

Uber 80% der an SLE erkrankten Patienten weisen Arthralgien auf (116). In
unseren Untersuchungen konnte diese Angabe noch tUbertroffen werden. Alle
50 Patienten bejahten eine Gelenkbeteiligung zum Zeitpunkt der Befragung und
Untersuchung. Die Einschatzung der Myalgien erfolgte in ahnlicher Weise (10
Punkte System) wie zur Bestimmung des allgemeinen Schmerzes. Wéhrend
Ihle (101) in Thren Untersuchungen 33,9% Myalgien fand, kénnen wir das Auf-
treten von Myalgien mit 78% beziffern. Insgesamt verteilten sich 50% der Myal-

gien auf die Gruppen 4-6.

H&aufige Frihsymptome des SLE sind Mudigkeit, Leistungsinsuffizienz und Fie-
ber. Diese treten bis zu 90% der Falle auf (23). Auch wir kénnen diese Angaben
bestétigen. Zu 80% konnten die oben genannten Friihsymptome in unseren
Untersuchungen diagnostiziert werden. Weiterhin fanden wir in 54% ein
Schmetterlingserythem und in 14% Schleimhautulzerationen. In der Literatur
wurde das Schmetterlingserythem bei der Halfte der Patienten beobachtet (100)
und bei 15 - 20% Schleimhautulzerationen. Somit reihen sich unsere Ergebnis-
se in die der Literatur ein. Haarausfall beobachteten wir in 42% der Félle. Die-

ses Symptom wird mit 40 - 70% in der Literatur beschrieben (79).

Uber 58% der SLE Patienten sind empfindlich gegeniiber Sonnenlichtexpositi-
on. Auch kann eine Exposition mit ultraviolettem Licht A und B zu SLE spezifi-
schen Hautveranderungen fuhren (99). In unserem Patientenkollektiv zeigte
sich eine Photosensitivitat von 60%. Sie liegt damit etwas tUber den Angaben
der Literatur. Ein Raynaud-Phdnomen beobachteten wir mit 64% haufiger, als
andere Autoren mit ca. 50% (67).

Einer Beteiligung der serdsen Haute wird eine grofRe Bedeutung beigemessen.
Besonders die Pleuritis ist haufig ein Erstmanifestationssymptom (101). Lahita
(43) gibt eine Beteiligungsrate von 40 - 57% an. Perikarditis sowie exudative
Perikardergusse treten in ca. 8 - 50% der Patienten mit SLE auf (59;43). Die
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Beteiligungsrate in unseren Untersuchungen lag bei 32% und damit etwas unter
den Angaben von Lahita (43). Eine Wertung diesbeztiglich ist schwierig, da
auch in der Literatur eine hohe Schwankungsbreite in der Beteiligungsrate vor-
liegt. So beschreiben Pines und Mitarbeiter (45) eine Beteiligungsrate von 0,9 -
98%.

Gastrointestinale Manifestationen treten bei ungefahr 50% der Patienten auf
(48). Viele Symptome sind unspezifisch und werden mit einer Haufigkeit von
10-37% angegeben (37). In Gber 50% der SLE Patienten lasst sich eine Hepa-
tomegalie nachweisen (69). In unseren Studien konnte nur eine Leberbeteili-
gung von 8% beobachtet werden. Ursachlich dafur sind vielleicht das fehlende
Auftreten von sehr schweren Krankheitsverlaufen im vorhandenen Patientenkol-
lektiv und die sehr subtile klinische und laborchemische Uberwachung der Ba-

sistherapie mit frihzeitigem Wechsel bei Unvertraglichkeit.

Eine Nierenbeteiligung kann mit ca. 50% haufig beobachtet werden (76). In un-
serem Patientenkollektiv lie? sich durch perkutane Nierenbiopsie in 20% der
Falle eine Nierenmanifestation nachweisen. Da relative und absolute Kontra-
indikationen nicht bei allen Patienten diesen Eingriff zulie3en, ist wahrscheinlich
von einem hoheren Anteil der Nierenmanifestation in unserem Patientenkollek-

tiv auszugehen.

Das zentrale — und periphere Nervensystem ist zu 15 - 95% Manifestationsort
(84,85;86). Die bisher erzielten Fortschritte in der neuroradiologischen Technik
sowie kognitive Testmethoden haben die Diagnosestellung deutlich verbessert
und erlauben eine frithe und erfolgreiche Therapie. 16% der von uns Patienten
hatten eine nachgewiesene Beteiligung des ZNS. Inwiefern der Prozentsatz an
Manifestationen hoher ist, lasst sich schwer einschétzen, da nicht alle Patienten

die diagnostische Einsicht fur z.B. kognitive Testmethoden erbringen.

5.5  Allgemeine klinische Untersuchungsergebnisse

5.5.1 Schwellungen

Schmidt (22) berichtet Gber einen symmetrischen Befall der PIP- Gelenke, Knie-
gelenke, Handgelenke, MCP- Gelenke, Sprunggelenke, Ellenbogengelenke und
Schultergelenke, wobei Arthralgien, Schwellungen und Synovitiden mit Erguss-
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bildung zusammengefasst werden. Wir untersuchten die Schwellungen isoliert,
wobei zwischen keinen, leichten und starken Schwellungen unterschieden wur-
de. 18% der Patienten wiesen links und 14% rechts keine Schwellungen an den
oben genannten Gelenken auf. 4 Patienten hatten einen symmetrischen Ge-
lenkbefall von mehr als 10 Gelenken. Diese Patienten befanden sich in einer
erhohten Krankheitsaktivitat und kurz vor einem Wechsel der Basisherapie. Bei
den grolR3en Gelenken war das Kniegelenk mit 30% am haufigsten leicht ge-
schwollen. Die geringste Beteiligung hatte das Schultergelenk mit 4% zu ver-
zeichnen. Unsere Untersuchungen bezuglich starker Gelenkschwellungen er-
gaben hinsichtlich des Vergleiches mit anderen Autoren (1) ein leicht verander-
tes Bild. Vor allem die MCP 1l - Gelenke (16%) und MCP Il - Gelenke (14%)
waren betroffen. Aber auch die PIP Il - Gelenke (14%) und PIP Il — Gelenke
(12%) zeigte eine ahnliche Pravalenz. Ein kritischer Vergleich mit den Angaben
anderer Autoren ist aufgrund der Zusammenfassung mehrerer Symptome an
einzelnen Gelenken nicht moglich. Ein symmetrisches Befallsmuster kann
durch unsere Angaben bestatigt werden. Zwischen den Schwellungen an den
Fingergelenken und bestimmten klinischen Symptomen lieRen sich signifikante
Korrelationen errechnen. So zeigte sich eine signifikante Korrelation zwischen
Schwellung und Luxation (links r= 0,66, rechts r= 0,71), Schwellung und Sum-
me Fehlstellungen Hand (links r= 0,33, rechts r= 0,48), Schwellung und Bewe-
gung (links r=-0,62, rechts r=-0,60), Schwellung und Faustschluf3 (links r=
0,71, rechts r= 0,68), Schwellung und Schmerz (links r=0,55, rechts r= 0,50).
Eine Schwellung der kleinen Fingergelenke kann vergesellschaftet sein mit

Funktionseinschrankung, Schmerz und Fehlstellung.

5.5.2 Spezifische Schmerzsymptomatik

14% der Patienten hatten zum Zeitpunkt der Untersuchung an den betreffenden
Gelenken keine Schmerzsymptomatik. Als sehr haufige Schmerzlokalisation
wurde mit 38% das Kniegelenk und mit 34% die Wirbelsaule benannt. Aber
auch das Schultergelenk war mit 22% und das Handgelenk mit 18% betroffen.
Unsere Angaben liegen damit unter denen in der Literatur genannten Zahlen
(22). Auffallend ist eine Beziehung zwischen Schmerzsymptomatik der Kniege-

lenke und deren Schwellung. Inwiefern auch degenerative Veranderungen ei-
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nen Beitrag zu dieser Symptomatik liefern, bleibt zu spekulieren, da Diagnose
bestatigende Rontgenbilder nicht vorhanden waren. Dies trifft besonders auf die
Wirbelsaulenbeteiligung zu, da diese als typischer Manifestationsort bei SLE in
der Literatur kaum zu finden ist. Eine Ausnahme bildet die Beteiligung der ilio-
sakralen Gelenke (1). An den kleinen Gelenken der Hand dominierten die PIP-
Gelenke Il und 11l mit je 24%, gefolgt von den MCP- Gelenken Il und III mit je
22%. Hier zeigte sich ein dhnliches Befallsmuster wie bei den Untersuchungen
der Schwellungen. Ein symmetrischer Befall war auch hier auffallig und stimmt
mit den Angaben von Lahita tberein (43). Signifikante Korrelationen zeigten
Schmerz und Schwellung (links r= 0,55, rechts r= 0,50), Schmerz und Bewe-
gung (links r=-0,28, rechts r=-0,34), Schmerz und Faustschlul} (links r=-0,45,
rechts r=-0,35), Schmerzen und Luxation (links r= 0,36, rechts r= 0,39). Eine
spezifische Schmerzsymptomtik kann zu einer Einschréankung von Funktion und
Bewegung der Hand fuhren. Die haufigste Kombination aus Ruhe- und Bewe-
gungsschmerz kann aufgrund des Ruheschmerzanteiles flir eine rheumatische
Atiologie sprechen. Der zweithaufigste ausschlieRliche Bewegungsschmerz

(4,2%) lasst sich eher der degenerativen Atiologie zuordnen.

5.5.3 Subluxation / Lateralinstabilitat / Luxation

Uber 80% der an SLE erkrankten Patienten weisen Arthralgien sowie symmetri-
sche, nicht deformierende, nicht erosive Polyarthritiden auf (43). Obwohl die
Arthritis in der Regel nicht deformierend ist, treten doch zu 15-50% Flexionsde-
formitaten, Ulnardeviationen, ligamentdse Instabilitaten, Bindegewebsschwéache
und Schwanenhalsdeformitaten der Finger auf (70;114). Im Bereich der Hande
waren beidseits 18% ohne Befund, 24% links und 20% rechts. Rund 3,7-mal
mehr Patienten (68%) wiesen keine Beteiligungen an den FuRen auf. Damit

zeigte sich eine deutliche Befallsdominanz der Hande gegentiber den Fil3en.

Wie auch bei den vorangegangenen Untersuchungen hatten die gréf3te Prava-
lenz die MCP- Gelenke Il und Il (je 36%) und die PIP- Gelenke Il (20%) und 11|
(18%). Zusatzlich waren das Daumengrundgelenk mit 34% und das Handge-
lenk mit 28% betroffen. Die Kombination Subluxation und Lateralinstabilitat trat
am haufigsten mit 28% bei den MCP II- Gelenken-, 26% den MCP IlI- Gelenken
und 18% den MCP V- Gelenken auf. Dies erklart auch das Auftreten der Ulnar-
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deviation als einzig nachweisbare Fehlstellung im Bereich der MCP- Gelenke.
Subluxationen sahen wir gehauft am PIP- Gelenk Il und IV mit je 10% und PIP-
Gelenk 11l mit 8%. Vollstandige Luxationen konnten wir nicht beobachten. Pro-
zentual reihen sich damit unsere Ergebnisse in denen der Literatur ein (70;114).
Die in der Literatur bis zu 10% beschriebenen irreversiblen Deformitaten konn-
ten wir nicht nachweisen. Bestatigt werden konnte ein symmetrisches Befalls-
muster. Fur weitere Beziehungen konnten signifikante Korrelationen errechnet
werden. Das Auftreten von Subluxation und Lateralinstabilitéat bewirkt oft eine
Einschrankung der Bewegung der Hand (links r=-0,75, rechts r=-0,66) und des
Faustschlusses beidseits (links r=-0,65, rechts r=-0,61). Weiterhin verstarken
sich die Schmerzen an der Hand (links r= 0,36, rechts r= 0,39) und es besteht
eine Beziehung zu Gelenkschwellungen an der Hand (links r= 0,66, rechts r=
0,71).

Die Gelenke der FulRe wurden nur auf Subluxationsstellung untersucht. Die
MTP- Gelenke Il und Il zeigten mit 18% und die MTP- Gelenke IV und V mit
16% und 14% die groRte Subluxationshaufigkeit. Ob die Veranderungen an den
FuRen Folge der Grunderkrankung sind, bleibt zu diskutieren, da auch in der
Normalbevolkerung &hnliche Ergebnisse zu erwarten sind. Signifikante Korrela-

tionen lieRen sich hier nicht errechnen.

5.5.4 FEehlstellungen

Die bei Patienten mit SLE auftretenden Deformitaten lassen sich gewohnlich
gut passiv korrigieren (Jaccoud- Arthritis) und sind Folge laxer Strukturen, wie
Gelenkkapseln, Sehnen und Ligamenta (7;117). Ziel meiner Untersuchungen
war es, die vorhandenen Fehlstellungen und deren Manifestationsort an den
Gelenken der Hande und Fiuf3e zu benennen, um somit das mogliche Befalls-
muster des SLE herleiten zu kénnen. An den untersuchten Handgelenken
(n=100) zeigte sich sehr haufig die Ulnardeviation mit 22%. Die Bajonettstellung
folgte mit 20%. Die Haufigkeit des Auftretens beider Fehlstellungen wird in der
Literatur mit 3-38% bestéatigt (1). Bei nur einem Patienten sahen wir eine Radi-
aldeviation im Handgelenk. Diese seltene Fehlstellung bei Patienten mit SLE
wird auch in der Literatur nicht beschrieben. Die einzig nachweisbare Fehlstel-

lung im Bereich der MCP- Gelenke war die Ulnardeviation, die bei 30% der Pa-
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tienten auftrat. Eine Radialdeviation war in keinem Fall zu beobachten. Die
Haufigkeit der MCP- Gelenkbeteiligung entspricht den Angaben mehrerer Auto-
ren (1;70;117). Ein symmetrisches Befallsmuster war typisch. Die Schwanen-
halsdeformitat trat in unserem Patientenkollektiv mit 48% sehr haufig auf. Sie
liegt damit héher, als von Kalunian und Mitarbeiter beschrieben (1), reiht sich
aber in die Angaben anderer Autoren ein (70;114). Kritisch anzumerken ist je-
doch, dass die Autoren alle Fehlstellungen zusammengefasst haben. Genaue
Angaben zu Fehlstellungen einzelner Gelenke liegen bisher nicht vor. Den
grofdten Anteil an den Schwanenhalsdeformitaten hatten die PIP- Gelenke IlI
und IV mit je 18%. Es folgten die PIP- Gelenke Il und V mit je 6%. Etwas weni-
ger haufig als die Schwanenhalsdeformitat konnte die Knopflochdeformitéat mit
44% beobachtet werden. Den gréf3ten Anteil daran hatte das PIP- Gelenk V mit
18% und die PIP- Gelenke Il und IV mit je 10%. 6% Befall zeigte das PIP- Ge-
lenk II. Ein Vergleich dieser Befunde mit Angaben in der Literatur ist zurzeit
nicht maglich, da wir keine Angaben dazu gefunden haben. Es ist anzunehmen,
dass es durch die lupusbedingte Schwellung, Bandlaxitat und Gelenklaxitat zum
Gleiten der Strecksehnen aus der Loge heraus nach volar kommt, so dass das
Mittelgelenk zwischen den seitlich gelegenen Auslaufern der Strecksehnen

nach dorsal wie durch ein Knopfloch hindurchschlipft.

In unseren Untersuchungen standen 22% der Daumen klinisch in der 90/90-
Fehlstellung. 24% wiesen eine Adduktionsstellung auf, wahrend bei 26% eine
Lateralinstabilitat nachzuweisen war. Auch ahnliche Ergebnisse fanden andere
Autoren in ihren Untersuchungen (1;117). Die Summe der Fehlstellungen an
der Hand hat eine Verschlechterung der Handbeweglichkeit (links r=-0,69,
rechts r=-0,68) und einen herabgesetzten Faustschlul3 (links r=-0,48, rechts r=
-0,48) zur Folge. Die Fehlstellungen sind héaufig vergesellschaftet mit entspre-

chenden Gelenkschwellungen (links r= 0,33, rechts r= 0,48).

44% der untersuchten Fuf3e (n=100) hatten keine Fehlstellungen aufzuweisen.
Am haufigsten zeigte sich der Senk-Spreiz-Fufl3 mit 43%. Dieser trat zu 18% mit
einem Hallux valgus auf. Zuséatzlich traten noch zu 14% Hammerzehen und zu
2% Krallenzehen auf. 12% der untersuchten Fif3e stellten sich als Knick-Platt-

FuRe dar. Diese Fehlstellungen sind aus unserer Sicht als nicht krankheitsspe-
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zifisch zu werten.

5.5.5 Tenosynovitiden

Tenosynovitiden werden bei ca. 10-13% der Patienten beobachtet (19). Unsere
Untersuchungen ergaben dagegen eine Befallshaufigkeit von 42%. Besonders
betroffen war mit 12% der Musculus extensor carpi ulnaris, gefolgt von der vola-
ren Tenosynovitis Digitus manus II-V (8%). 32% wiesen ein symmetrisches Be-
fallsmuster auf, 4% einen linksseitigen und 6% einen rechtsseitigen Befund. Ob
ein Zusammenhang zwischen dem relativ haufigen Befall des Musculus exten-
sor carpi ulnaris und der mit 22% auftretenden Ulnardeviation im Handgelenk
besteht, ist aus unserer Sicht bisher unklar, ware aber ein moglicher triggernder

Umstand.

5.5.6 Handkraftbestimmung

Die Messung der groben Kraft beim Faustschluss erfolgte mit einer zusammen-
gerollten Manschette eines Blutdruckapparates, die auf 20 mm Hg aufgepumpt
wird. Ungenauigkeiten beim Aufpumpen sowie beim Aufrollen der Manschette

schranken jedoch die Objektivitat dieser Methode ein.

Eine deutliche Einschréankung der Handkraft war bei 29,1% der Patienten links
und 31,2% rechts zu erkennen. Die symmetrische Handkrafteinschrankung ent-
spricht auch dem symmetrischen Befallsmuster der MCP- Gelenke und PIP-
Gelenke. Angaben uber Handkraftmessungen bei Patienten mit SLE waren

derzeit in der Literatur nicht zu finden.

5.6 Klinisch funktionelle Untersuchung

Bei der klinisch funktionellen Untersuchung wurden die Bewegungsausmal3e

der betreffenden Gelenke mit der Neutral — Null - Methode bestimmt.

5.6.1 Schultergelenke

30% der untersuchten Patienten hatten keine Einschrankungen des Bewe-
gungsumfanges. Dagegen zeigte 22% einen geringflgigen bis nicht vorhande-
nen Bewegungsumfang. Dabei hatten Hauptanteil die Abduktion mit 6% und die
Aul3enrotation bei anliegendem und gehobenem Oberarm mit 16%. Die vor-
handene Symptomatik werteten wir eher als Folge eines Supraspinatussehnen-
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syndroms (Abduktion) bzw. einer Insertionstendopathie des Muskulus infraspi-

natus (Auf3enrotation).

5.6.2 Ellenbogengelenke

42% der untersuchten Patienten wiesen keine Einschrankungen auf. 4% hatten
eine deutliche Einschrankung der Extension. 43% hatten leichte Einschrankun-
gen der Pronation, 37% der Supination und 26% der Flexion. Auch hier schei-

nen degenerative Veranderungen im Vordergrund zu stehen. Rontgenbilder der

entsprechenden Region lagen nicht vor.

5.6.3 Hand - und Fingergelenke

Die Untersuchung der Hande ergab bei 18% beidseits keine Einschrankungen
der Beweglichkeit. 26% wiesen allein rechts und 28% allein links keine Ein-
schrankungen auf. 62% liel3en sich der Gruppe Ill mit einem geringfligigem bis
nicht vorhandenem Bewegungsumfang zuordnen. Hauptanteil in dieser Gruppe
hatte mit 14% die Dorsalextension und die Radialduktion (8%). Die Palmarflexi-
on war in keinem Fall vollstandig eingeschrankt. Die schlechten Ergebnisse bei
der Dorsalextension und Radialduktion liegen wahrscheinlich an der Verschie-
bung des Handgelenkes nach ulnar und palmar. Das Spreizen der Finger in den
Grundgelenken war bei 32% eingeschrankt und bei 14% nicht méglich, was auf
eine deutliche Beteiligung der MCP- Gelenke im Rahmen des SLE hinweist.
20% konnten den Daumen nicht mehr in Oppositionsstellung bringen und 10%
zeigten Einschrankungen diesbezuglich. Ein sehr deutliches Zeichen der Betei-
ligung der kleinen Fingergelenke war die Absolvierung des Faustschlusses.
48% der Patienten konnte dies nicht mehr bewerkstelligen. Hier errechneten wir
eine signifikante Korrelation zum Schmerz (links r= -0,45, rechts r=-0,35) und
zur Schwellung (links r=-0,71, rechts r=-0,68). Ein symmetrisches Befallsmus-

ter war auch hier zu erkennen und entspricht den Angaben in der Literatur (22).

5.6.4 Huftgelenke

32% der untersuchten Patienten zeigten einen normalen Bewegungsumfang
der Huftgelenke. 12% hatten bei der Extension und 8% bei der Innenrotation ein
stark eingeschranktes Bewegungsausmal3. 48% wurden der Klasse Il mit ein-

geschranktem Bewegungsausmal zugeordnet. Dabei war mit 52% die Innenro-

80



tation sehr haufig betroffen. Die vorhandenen Einschrankungen entsprechen
am ehesten dem Kapselmuster nach Cyriax. Es sind initiale und auch manifeste

Zeichen einer beginnenden oder fortgeschrittenen Koxarthrose.

5.6.5 Kniegelenke

Die Untersuchung der Kniegelenke ergab bei 6% eine sehr geringe bis vollig
eingeschrénkte Streckfahigkeit von grof3er 15° Einschrdnkungen der Extension
hatten 52% und der Flexion 16%. Hier zeigt sich aus unserer Sicht eventuell ein
Zusammenhang zur Kniegelenksschwellung (30%). Die Einschrankungen der
Beweglichkeit waren als Folge der Grunderkrankung erklarbar. Auch kann die
langjahrige Einnahme von Kortison und die damit verbundenen Veranderungen

- besonders am gelenknahen Knochen - diese Symptomatik unterstitzen.

5.6.6 FulR —und Zehengelenke

39% der untersuchten Patienten hatten einen unauffalligen physiologischen
Bewegungsumfang. 8% wiesen jeweils starke Einschrankungen der Dorsalex-
tension und Plantarflexion im Grol3zehengrundgelenk auf. Dies durfte auf das
Vorhandensein eines Hallux rigidus sowie eines Hallux valgus zurtickzufihren
sein. Im oberen Sprunggelenk waren die Dorsalextension mit 44% und die
Plantarflexion mit 46% leicht eingeschrankt. Das untere Sprunggelenk wies bei
34% der Patienten eine leicht eingeschrankte Beweglichkeit der Pronation und
bei 30% der Supination auf. Im Vergleich mit anderen klinischen Parametern
(Schmerz, Fehlstellung, Schwellung etc.) liel3 sich aus unserer Sicht kein Zu-
sammenhang zur Grunderkrankung herstellen. Die Einschrankungen sind teil-
weise Arthrose-bedingt, Folgen der Ful3fehlstellungen und einer Verklrzung

von Musculus gastrocnemius und Musculus soleus.
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5.7 Radiologische Untersuchung

Gemal der Larsen- Stadien wurden bei 28 Patienten die Réntgenverande-
rungen der Hand — und Fingergelenke bewertet. Von 23 Patienten lagen aus-

zuwertende Rontgenbilder der FulR3e vor.

5.7.1 Hand — und Fingergelenke

Obwohl die beim SLE auftretende Arthritis als nicht erosiv und nicht deformie-
rend beschrieben wird (43), kbnnen doch bis zu 6% Erosionen vorhanden sein

(1). Auch irreversible Deformitaten werden bis zu 10% beschrieben (116).

Das grofite in unseren radiologischen Auswertungen vergebene Larsen- Stadi-
um war das Stadium Il. Hier zeigten sich geringe, aber sicher destruierende
Verédnderungen mit eindeutigen Erosionen (Erosionen > 1 mm). Sie betrafen
ausschlief3lich die Handgelenke und MCP- Gelenke. Sehr haufig waren die
MCP Il - Gelenke betroffen. 14,3% der Patienten hatten links und 7,1% rechts
diese Befallshaufigkeit. Es folgten die MCP V- Gelenke bei 10,7% der Patienten
links und 7,1% rechts sowie die Handgelenke bei jeweils 7,1% beidseits. Die
MCP- Gelenke Il und IV hatten Veranderungen entsprechend Larsen Stadium Il
bei jeweils 3,6% der Patienten links und 7,1% rechts. Der Hauptanteil der radio-
logisch nachweisbaren Verdnderungen entsprach Larsen Stadium I. Hier haufig
betroffen waren die MCP- Gelenke Il und 11l sowie die PIP- Gelenke lII, gefolgt
von den PIP II- Gelenken und den Handgelenken. MaRiggradig bis schwere
Destruktionen waren in keinem Fall nachweisbar. Ein durchgefuhrter Seitenver-
gleich der betroffenen Gelenke ergab keinen signifikanten Unterschied. Im Ver-
gleich liegt unsere Haufigkeit des Auftretens erosiver Veranderungen tber der
in der Literatur genannten Haufigkeit von 6%. Die genannten radiologischen
Verédnderungen lassen einen Zusammenhang zu den vorher beschriebenen
klinischen Veranderungen der einzelnen Fingergelenke erkennen. Gerade die
PIP-Gelenke und MCP- Gelenke - insbesondere Il und Ill - zeigen auch eine
hohe Pravalenz bezuglich auftretender Schwellungen, Instabilitaten, Bewe-
gungseinschrankungen, Fehlstellungen und Schmerzen. Diese klinischen Be-
sonderheiten lassen sich durchaus als Folge des SLE herleiten. Kritisch anzu-
merken ist die Tatsache, dass nur relativ wenig Réntgenbilder angefertigt wur-

den und zur Verfiigung standen.
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5.7.2 FuR —und Zehengelenke

Wie auch bei den Handen, konnte das Larsen- Stadium Il als grof3tes Stadium
vergeben werden. Maldiggradige bis schwere Verdnderungen waren nicht
nachweisbar. Entsprechend Larsen- Stadium Il hatten am oberen Sprunggelenk
4,3% der Patienten links und 4,3% rechts eine Beteiligung. Das MTP- Gelenk I
und 11l waren bei je 4,3% linksseitig beteiligt. Das Larsen- Stadium | wurde am
haufigsten im Bereich des Grol3zehengrundgelenkes vergeben. Dies betraf
47,8% der Patienten linksseitig und 39,1% rechtsseitig. Die Weichteilschwellung
und / oder Gelenkspaltverschmahlerung von mehr als 25% lasst sich durch die
vorhandenen Fehlstellungen (Hallux rigidus/valgus) und deren Folgen erklaren.
Wir fanden in der Literatur keine genauen Angaben zu Veranderungen an den

FulR— und Zehengelenken, sodass hier ein Vergleich nicht méglich ist.
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6 Zusammenfassung

Der systemische Lupus erythematodes (SLE) ist eine chronisch - entztindliche
Autoimmunerkrankung mit Allgemeinsymptomen und multiplen Organmani-

festationen.

Diese Arbeit beschreibt anhand radiologischer, klinischer und anamnestischer
Daten ein umfassendes Gesamtbild der vorhandenen krankheitsbedingten Ver-
anderungen an den Bewegungsorganen bei an SLE erkrankten Patienten. Dazu
wurden zwischen 1997 und 1999 insgesamt 58 Patienten mit SLE untersucht
und befragt, von denen 50 Patienten letztendlich in die Arbeit aufgenommen

wurden.

Das Geschlechtsverhéaltnis mannlich zu weiblich betrug 2:48. Das Alter zu Be-
ginn der Erkrankung lag im Durchschnitt bei 36,8 Jahren und die Erkrankungs-
dauer zum Zeitpunkt der Untersuchung im Durchschnitt bei 10,1 Jahren. 52%
der Patienten erhielten eine Basistherapie, wobei mit 30% Azathioprin am hau-
figsten eingesetzt wurde. 90% der Patienten nahmen Steroide und 38% ein

nichtsteroidales Antirheumatikum ein.

24% der untersuchten Patienten wurden 1- bis 4-mal am Bewegungsapparat
operiert. Die Zeitspanne zwischen Erkrankungsbeginn und erster Operation lag
im Durchschnitt bei 10,2 Jahren. Die haufig durchgefiihrte Operation war die
Synovektomie mit Lokalisation am Kniegelenk (17,6%) und am Handgelenk
(5,8%). Mit 17,6% folgten die Tenosynovektomien an der Hand. Arthralgien
konnte bei allen 50 Patienten nachgewiesen werden, Myalgien traten bei 78%
der Patienten auf. 80% gaben eine allgemeine Leistungsinsuffizienz an. Diese
verschiedenen klinischen Symptome bewirken in hohem MalRRe auch eine deut-
liche Einschrankung der Gehstrecke. 32% der Patienten konnten eine Gehstre-

cke von 500 Meter nicht bewaltigen.

Zusammenfassend kénnen als orthopadische Hauptmanifestationsorte des SLE
die Hand — und Fingergelenke, sowie die Kniegelenke genannt werden. Beson-
ders ausgepragt waren die PIP- Gelenke Il und IlIl und die MCP- Gelenke Il und
[l betroffen. Sie wiesen am haufigsten Schwellungen, Schmerzen, Instabilita-

ten, Fehlstellungen und radiologische Veranderungen auf. Es dominierten die
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Ulnardeviation der Langfinger mit 30%, die Schwanenhals-deformitat mit 48%
und die Knopflochdeformitat mit 44%. 22% der Daumen standen klinisch in der
90/90 Fehlstellung. Bei durchschnittlich 30% der Patienten war die Faust-
schlusskraft deutlich eingeschrankt. 28% der Patienten gaben eine Morgenstei-
figkeit von mehr als 60 Minuten an und 43% wiesen ein positives Gaenslen Zei-
chen auf. 42% zeigte eine Tenosynovitis im Bereich Unterarm- Handgelenk.
Hauptanteil daran hatte der Musculus extensor carpi ulnaris mit 12%.

Im Roéntgenbild zeigten die gré3ten Verdnderungen entsprechend Larsen Sta-
dium Il die Handgelenke und MCP- Gelenke. Sehr haufig waren die MCP- Ge-
lenke 1l betroffen. Bei den leichten Ver&nderungen entsprechend Larsen Stadi-
um | dominierten die MCP- Gelenke 1l und llI, die PIP- Gelenke Il und Ill und die
Handgelenke. Auch die Beweglichkeit der Hand — und Fingergelenke war ein-
geschrankt. 14% der Patienten konnten das Spreizen der Finger nicht realisie-
ren, 20% gelang es nicht mehr, den Daumen in Oppositionsstellung zu bringen.
Am schwierigsten war fiir die Patienten der Faustschluss. 48% konnten dies
nicht bewerkstelligen. Insgesamt muss davon ausgegangen werden, dass kli-
nisch und radiologisch nachweisbare Veranderungen im Hand — und Fingerge-
lenksbereich zu einem Verlust der Kraft und Beweglichkeit fihren und daher

Probleme bei alltaglichen Anforderungen bereiten.

Von den grol3en Gelenken zeigte das Kniegelenk die grof3te Befallshaufigkeit.
Bei 30% der Patienten waren die Kniegelenke geschwollen und 38% beklagten
eine Schmerzsymptomatik. 6% hatten ein Streckdefizit von >15° aufzuweisen
und 16% leichte Einschrankungen der Flexion. Die nachgewiesenen Bewe-
gungseinschrankungen der anderen untersuchten Gelenke kann nicht als Folge
des SLE aufgefasst werden. Sie reihen sich eher in den Formenkreis der dege-

nerativen Erkrankungen ein.
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8 Abkilrzungsverzeichnis

ACR American College of Rheumatology
ANA Antinukle&re Antikorper

ARA American Rheuma Association
ASS Acetylsalicylsaure

BSG Blutsenkungsgeschwindigkeit
bzw. beziehungsweise

C Komplement

DIP Distales Interphalangealgelenk
DNS Desoxyribonukleinsaure

HLA Human Leucozyte Antigen

Ig Immunglobulin

LE- Zellen Lupus erythematodes Zellen
MCP Metakarpophalangealgelenk
MTP Metatarsophalangealgelenk
0.0. oben genannt

PIP Proximales Interphalangealgelenk
RA Rheumatoide Arthritis

SLE Lupus erythematodes

TNF Tumor Nekrose Faktor

TSE Tenosynovektomie

ZNS Zentrales Nervensystem
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