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1. Ubergeordnete Empfehlungen:

I SSc-Erkrankte sollen interdisziplindr versorgt werden m
Starker Konsens:
100%

Il SSc Erkrankte sollen an ein Zentrum fiir SSc behandelt werden o

Starker Konsens:
100%



Simone Bucher
AWMF online


Il Eine friihe Diagnosestellung und eine rasche Therapieeinleitung sind wichtig, um ()
Organschaden zu vermeiden, Schmerzen zu reduzieren und die Beweglichkeit zu Sy e e
erhalten 100%

IV. Patientenschulung und partizipative Entscheidungsfindung sollen Teil der ()

Behandlung sein Starker Konsens:
100%

V. Die Aktivitat und Auspragung der SSc sollen durch regelmafRige Untersuchungen, i
unter Zuhilfenahme der jeweiligen (validierten) Instrumente und diagnostischen Sy e e
Methoden Uberwacht werden 100%

VI. Die medikamentdse Behandlung soll sich nach dem individuellen Risikoprofil der ()

Erkrankten, Komorbiditaten und der am schwersten betroffenen T
Organmanifestation orientieren 100%

VIl. | Patienten-adaptierte physikalische Therapiemodalititen sowie Kilteschutz, Schutz i
vor Verletzungen, Nikotinkarenz, Verzicht spater Mahlzeiten bei ausgewogener T
Erndhrung und regelmadRige sportliche Betatigung sowie rehabilitative MaRBnahmen | 1009
sollen Teil einer jeden SSc Behandlung sein

VIIl. | Beijedem Erkrankten mit SSc sollte eine Teilnahme im DNSS Register und an einer ()
Therapiestudie geprift werden. Sy e e

100%

1.1.

und Scores bzw. Patientenfragebogen

V.a. Systemische Sklerose
Red flags: RP > 30 Jahre;

RP bei Mannern;

Hautverdickung mit
fehlendem Faustschluss;
digitale Ulzera

Bestatigung der Diagnose;
Erstdiagnose

Allgemeine Empfehlungen zu Kérperlicher Untersuchung, Labor

Follow-up:
in den ersten 5 Jahren

moglichst vierteljahrlich,
danach mind. halbjahrlich

o

/ Minimaldiagnostik \
¢ Laborinkl.: Differential-BB,

EiweiR-Elektrophorese, Nieren-
/Leberwerte,
Entziindungsparameter, TSH,
Gerinnung, CK, Troponin und
ntProBNP; U-Stix;

* Autoantikorper: ANAs, Scl70-
/Anti-Centromere-/RNA POL IlI-
PmScl-AK, APS AK
* Kapillarmikroskopie
¢ Lungenfunktion
* Hautbeurteilung:
Puffy fingers?; Mundoffnung

reduziert?; Zungenband verdickt?;

Digitale Ulzera/Pits sichtbar?

Teleangiektasien?
Hyperpigmentierung?

J

/Er dnzendes Organscreenin, :\
* Hautbeurteilung: Ic/dc oder sine
scleroderma, mRSS
* Lungenfunktion inkl. DLCO-
Messung
* 6-Min Gehtest
* CT Thorax
* EKG und Echo
Ggf. ergdnzen je nach Beschwerden:
* Arthrosonographie
+ OGD, Ph-Metrie
* Kardio-MRT
* Rechtsherzkatheter
Scores (auRer mRSS optional):

* (s)-HAQ

* MUST
¢ QualiSex

o J

ﬂegelméil;i_ge Untersuchungen:
Klinische Untersuchung inkl.
Labor*; mRSS, digitale Ulcera
* Gewicht, BMI
* RR-Messung
* Auskultation Lunge/Herz
¢ Lungenfunktion 2 x Jahr in den
ersten 5 Jahren, dann 1 x Jahr
* Echokardiographie mind. alle 2
Jahre
* 6-Min Gehtest (optional)
* EKG (alle 2 Jahre)
Scores (aufer mRSS optional):

* (s)-HAQ
+ MUST

¢ QualiSex

\_ /

Abbildung 1: Allgemeine Empfehlungen zu kérperlicher Untersuchung, Labor und Scores bzw. Patientenfragebégen. DLCO =
Diffussionskapazitdt fiir Kohlenmonoxid; RP = Raynaudphdnomen, mRSS = modifizierter Rodnan Skin Score; MUST =
Malnutrition Universal Screening Tool; MRT = Magnetresonanztomographie, s HAQ = scleroderma health assessment
questionaire; OGD = Osophagogastroduodenoskopie; *Minimal Empfehlung Labor bei Follow-up: Diff-BB, Krea, Harnstoff,

Harnséure, GOT/GGT, LDH, ntProBNP, U-Stix)



2. Empfehlungen zu einzelnen Manifestationen/Organbeteiligungen

2.1. Hautsklerose

1.1 Die Hautsklerose sollte mit Hilfe des modifizierten Rodnan Skin Scores beurteilt f
wenden Starker
Konsens: 100%
1.2 Eine progrediente Hautsklerose soll immunsuppressiv behandelt werden L)
Starker
Konsens: 100%
1.3 Bei Hautsklerose und bei funktionellen Einschrankungen sollen friihzeitig L)
Lymphdrainagen und Physiotherapie eingesetzt werden Starker
Konsens: 100%
1.4 Systemische Glukokortikoide sollten nicht fiir die Therapie der Hautsklerose ()
eingesetzt werden Starker
Konsens: 100%
1.5 Eine etablierte Therapie der Calcinosis cutis ist nicht belegt <
Starker
Konsens: 100%
2.2.  Periphere vaskuldre Storungen
2.1 Bei Abklarung eines Raynaud-Phanomens (RP) soll die SSc als prognostisch i)
bedeutsame Differentialdiagnose stets erwogen werden Starker
Konsens: 100%
2.2 RegelmaRige Evaluationen sollen beziiglich RP, trophischen Verdnderungen und o
digitalen Ulzera erfolgen Starker
Konsens: 100%
2.3 Zur Abklarung eines RP sollen die Kapillarmikroskopie und Auto-Antikorper- i)
Diagnostik eingesetzt werden. Starker
Konsens: 100%
2.4 Bei Verdacht auf Digitalarterienverschliisse sollte das Vorliegen einer i)
Makroangiopathie abgeklart werden Starker
Konsens: 100%
2.5 Bei RP kann der Einsatz von Calciumkanalblockern vom Dihydropyridintyp erwogen | <
werden Starker
Konsens: 100%
2.6 Beim schweren RP oder bei digitalen Ulzera sollen PDE-5-Inhibitoren oder iv. o
Prostazyklinanaloga (praferentiell lloprost) zum Einsatz kommen Starker
Konsens: 100%




2.7 Beim refraktdren RP kbnnen Angiotensin |l Rezeptorantagonisten, selektive <
Serotonin-Reuptake—Hemmer oder eine topische Behandlung mit nitrathaltigen StE
Salben erwogen werden Konsens: 94%
2.8 Bei digitalen Ulzera soll der Endothelinrezeptor-Antagonist Bosentan zur L)
Anwendung kommen, um neuen Ulzera vorzubeugen. e
Konsens: 100%
2.9 Bei Anhaltspunkten fiir Digitalarterienverschliisse kann der Einsatz eines <
Thrombozytenaggregationshemmers (ASS 100 mg/Tag) erwogen werden StE
Konsens: 100%
2.10 | Bei Makroangiopathie und arteriosklerotischen Verdanderungen soll eine i)
medikamentdse Sekundarprophylaxe nach aktuell giiltigen Leitlinien erfolgen StE

Konsens: 100%

Abbildung 2: Empfohlener Behandlungsalgorithmus peripherer vaskuldrer Stérungen bei systemischer Sklerose. CKB =
Calcium-Kanal-Blocker; ERA = Endothelin-Rezeptorantagonist; PDE5 = Phosphodiesterase 5; ATI, Angiotensin I.*

2.3.  Lungenbeteiligung bei SSc

Thorax erganzt werden

3.1 Bei Erstdiagnose einer SSc sollen Auskultation, Lungenfunktion (mit DLCO- L)
Bestimmung) und eine Diinnschicht-CT Thorax-Untersuchung erfolgen Starker
Konsens: 100%
3.2 Bei allen SSc Erkrankten sollen regelmaRige Auskultationen der Lunge und L)
Lungenfunktions-Tests erfolgen. Bei neuen Auffilligkeiten soll eine Dunnschicht-CT | ¢ rer

Konsens: 100%




3.3 Bei SSc-ILD Erkrankten mit einer nachgewiesenen Progression der SSc-ILD oder o
Risikofaktoren soll eine immunsuppressive Therapie durchgefiihrt werden Konsens: 87%
3.4 Bei SSc-ILD sollte eine antifibrotische Therapie durchgefiihrt werden i)
Starker
Konsens: 100%
3.5 Bei SSc-ILD und GERD sollen PPIs eingenommen werden i)
Starker
Konsens: 100%
2.4. Pulmonal(arterielle) Hypertonie
4.1 Diagnostik und Therapie der pulmonalen Hypertonie bei SSc sollen gemaR den o
Leitlinien kardiologischer und pneumologischer Fachgesellschaften erfolgen Starker
Konsens: 100%
4.2 Bei der SSc soll eine jahrliche Risikobeurteilung beziiglich einer pulmonalen ()
Hypertonie durchgefiihrt werden. Neben Anamnese und kérperlicher Konsens: 83%
Untersuchung sollten Biomarker (z.B. NT-proBNP) bestimmt und eine
Echokardiographie erwogen werden
4.3 Ausgehend von den Befunden des Screenings soll die Indikation fiir eine m
Rechtsherzkathether-Untersuchung tberprift werden (z.B. nach DETECT Konsens: 83%
Algorithmus). Auch bei einer ungeklarten persistierenden Dyspnoe soll ein
Rechtsherzkatheter durchgefiihrt werden
4.4 Die initiale Therapie einer pulmonal arteriellen Hypertonie soll bei fehlenden o
Kontraindikationen mit einer Kombination aus Endothelin-Rezeptorantagonist und | ¢o ker
Phosphodiesterase-5-Inhibitor erfolgen Konsens: 100%
2.5. Herzbeteiligung bei SSc
5.1 | Eine Herzbeteiligung soll initial durch Anamnese, kérperliche Untersuchung, L)
Biomarker (Troponin, BNP/NT-proBNP), EKG, Langzeit-EKG und Echokardiographie Starker
evaluiert werden Konsens: 100%
5.2 | Bei Hinweisen auf eine SSc-Herzbeteiligung sollte ein Kardio-MRT durchgefiihrt f
werden. Verlaufskontrollen sollten nach individueller Abwagung erfolgen Starker
Konsens: 100%
5.3 | Eine Myokardbiopsie zur Abklarung einer primaren SSc-Herzbeteiligung soll nicht o
routinemaRig durchgefiihrt werden StE
Konsens: 100%
5.4 | Bei Verdacht auf eine primare SSc-Herzbeteiligung sollte das akute i)
Koronarsyndrom als Differentialdiagnose erwogen werden und gemaR der Starker

aktuellen kardiologischen Leitlinie abgeklart werden

Konsens: 100%




5.5 | Eine Therapie mit Antiarrhythmika, medikamentése Herzinsuffizienztherapie, KHK- | T
Therapie, Schrittmacher- bzw. Kardioverter-Defibrillator-Therapie und Starker
elektrophysiologische Ablationen sollten gemaR den kardiologischen Leitlinien Konsens: 100%
erfolgen
5.6 | Bei Erkrankten mit einer primaren SSc-Herzbeteiligung sollte eine i)
immunsuppressive Therapie durchgefiihrt werden StE
Konsens: 100%
5.7 | Zur Verlaufskontrolle bei SSc-Herzbeteiligung sollten mindestens alle 6 Monate ()
BNP/NT-proBNP und Troponin-bestimmt, und mindestens einmal jahrlich eine StE
Echokardiographie sowie ein Ruhe-EKG und ein Langzeit-EKG durchgefiihrt Konsens: 100%
werden
2.6.  Zahn-Mund-Kieferbeteiligung
6.1 Bei SSc-Erkrankten sollte initial und mindestens einmal jahrlich eine genaue ()
Erhebung von Zahn- und Parodontalstatus und die Inspektion aller Starker
Mundschleimhautregionen erfolgen, insbesondere bei einer eingeschrankten Konsens: 100%
Mundoéffnung
6.2 Zur Erfassung einer Verbreiterung des Parodontalspaltes (Friihsymptom) und von f
Knochenresorptionsprozessen (Spatsymptom) sollte eine radiologische Diagnostik Konsens: 94%
durchgefiihrt werden
6.3 In Abhangigkeit vom Schweregrad der Mitbeteiligung des Kauorganes und einer f
eingeschrankten Hand- und Fingermobilitdt bei SSc-Betroffenen sollte individuell Konsens: 94%
festgelegt werden, wie haufig Zahnstein und weiche bakterielle Beldge
(Plague/Biofilm) entfernt werden miissen
6.4 Bei Zahnverlust sollte auch bei SSc-Erkrankten das Kauorgan funktionell und ()
asthetisch mit konventionellem festsitzendem und/oder herausnehmbarem Konsens: 89%
Zahnersatz versorgt werden. Die Vor- und Nachteile einer Implantat-chirurgischen
und einer prothetischen Versorgung sollten im Rahmen einer interdisziplindren
Risiko-Nutzen-Abwagung besprochen werden
2.7. Gastrointestinale Beteiligung
7.1 | SSc Erkrankte sollten regelmaRig nach Funktionsstérungen des oberenund |
unteren Gastrointestinaltraktes befragt werden Starker
Konsens: 100%
7.2 | Bei Refluxbeschwerden und einer erfolglosen probatorischen o
Refluxtherapie oder bei Alarmsymptomen soll eine Endoskopie Starker

durchgefiihrt werden

Konsens: 100%




7.3 Das Management der Erkrankten mit Hinweisen auf eine Refluxkrankheit f
(GERD) bzw. Dysphagie sollte gemal der aktuellen Reflux-Leitlinie (186) Starker
durchgefiihrt werden Konsens: 100%
7.4 | SSc Betroffene sollten mittels Gewichtsangaben und eines validierten f
Instrumentes (z.B. Malnutrition Universal Screening Tool, MUST) auf Starker
Mangelerndhrung gescreent werden Konsens: 100%
2.8. Nierenbeteiligung bei systemischer Sklerose
8.1 Nierenfunktion (Kreatinin und ggf. Cystatin-C), Urinparameter (Protein-Kreatinin- o
Ratio) und Blutdruck sollen bei Betroffenen mit SSc alle 6 Monate kontrolliert Starker
wenden Konsens: 100%
8.2 Zur Einschatzung einer SSc assoziierten renalen Krise sollte man sich an den o
Klassifikationskriterien fiur die hypertensive und normotensive renale Krise Starker
QUEREET Konsens: 100%
8.3 Der Blutdruck soll bei Betroffenen mit SSc und Risikofaktoren fiir eine renale Krise | 0
zweimal pro Woche kontrolliert werden, bevorzugt als Selbstmessung zu Hause. y
Bei Blutdruckanstieg um systolisch > 30 mm Hg beziehungsweise diastolisch >20
. . 0,
mm Hg sollte die behandelnde Arztin/der behandelnde Arzt konsultiert werden. Konsens: 89%
8.4 Eine Glucokortikoidtherapie mit >10 mg Prednisolondquivalent pro Tag sollte i)
vermieden werden. Falls dennoch erforderlich, sollte insbesondere bei Vorliegen Konsens: 94%
von weiteren Risikofaktoren fiir eine renale Krise wie RNA Polymerase IlI-
Antikorper und einer Herzbeteiligung, die Nierenfunktion mindestens wochentlich
kontrolliert werden
8.5 Betroffenen mit einer arteriellen Hypertonie und Proteinurie sollten mit AT1- ()
Rezeptorblockern, ggf. in Kombination mit Kalzium-Antagonisten antihypertensiv StE
behandeln werden Konsens: 100%
8.6 Schon bei Verdacht auf eine renale Krise soll eine Nephrologin/ein Nephrologe L)
frihzeitig hinzugezogen werden und die Behandlung in einem SSc Zentrum Konsens: 89%
erfolgen
8.7 Eine Nierenbiopsie ist zur Diagnostik der SSc-assoziierten renalen Krise nicht ()
zwingend erforderlich, sollte aber in unklaren Fallen in Erwdgung gezogen werden | (oo cono. 94%
8.8 ACE-Inhibitoren (ACEi) sind die Therapie der Wahl bei der SSc-assoziierten renalen | 1
Krise und sollen bis zur maximal tolerablen Dosis rasch gesteigert werden, auch Starker
wenn sich die Nierenfunktion hierunter verschlechtert. Bei Intoleranz eines ACEi Konsens: 100%
kann als 2.Wahl ein AT1-Rezeptorblocker eingesetzt werden
8.9 Bei Zeichen der thrombotischen Mikroangiopathie, insbesondere bei einer <

ausgepragten Thrombozytopenie, Zeichen einer TTP oder eines aHUS kann eine

n




Plasmapherese-Therapie in Erwagung gezogen werden. Die Therapie mit einem

Starker
ACEi soll trotzdem fortgefiihrt werden

Konsens: 100%

8.10 | SSc-Erkrankte mit renaler Krise und mit folgenden Risikofaktoren fiir eine erhéhte | T

Mortalitat sollten intensivmedizinisch tiberwacht werden: Blutdruck >180/>100 Konsens: 88%
mmHg, zerebraler Krampfanfall, Lungenddem, Tachyarrhythmie, schweres akutes
Nierenversagen

8.11 Die Therapie mit ACEi soll grundsétzlich langfristig nach einer renalen Krise o
fortgefuhrt werden, auch bei Eintritt einer dialysepflichtigen Niereninsuffizienz, da | ¢4 ker
sich die Nierenfunktion auch nach Monaten noch erholen kann Konsens: 100%

Abbildung 3 Therapie der renalen Krise, modifiziert nach Cole et al. 2023 (233); Abkiirzungen: ACEi = Angiotensin-converting
Enzym Inhibitor; ANV = akutes Nierenversagen; ARB = Angiotensin-1 Rezeptor Blocker; SBD = systolischer Blutdruck; DBP=
diastolischer Blutdruck; MAP =mittlerer arterieller Blutdruck

2.9. Muskuloskelettale (MSK) Manifestationen der Systemsklerose

9.1 Sehnenreiben ist bei SSc-Erkrankten mit schweren Organmanifestationen und ()

einer hohen Mortalitat assoziiert und sollte systematisch erfasst werden Starker

Konsens: 100%




9.2 Physiotherapie und physikalische Therapie sind wichtig fiir den Erhalt der i)
Funktion und sollen bei allen SSc Erkrankten mit MSK-Manifestationen Starker
regelmaRig durchgefiihrt werden Konsens: 100%
9.3 Die Therapie von MSK-Manifestationen soll unter Beriicksichtigung aller i)
Organmanifestationen erfolgen. Glukokortikoide kénnen zur Uberbriickung o
eingesetzt werden, langere Therapien mit >10mg Prednisolon sollen nicht
eingesetzt werden v
Starker
Konsens: 100%
9.4 Bei Arthritis, Tendinitis, Enthesitis und Myopathien soll eine immunmodulierende | I
Therapie durchgefiihrt werden. Bis zum Wirkungseintritt kann eine o
Uberbriickende Therapie mit Glukokortikoiden und NSAR, sowie eine
Lokaltherapie mit Glukokortikoiden erfolgen Starker
Konsens: 100%
2.10. Patientenorientierte Parameter und Selbsthilfegruppen
10.1 | Bei SSc-Erkrankten sollen regelmafig Lebensqualitat, Depressivitdt und Fatigue o
erfasst und in einem multimodalen Therapiekonzept beriicksichtigt werden.
Der Einsatz von validierten Instrumenten kann erwogen werden <
Starker
Konsens:
100%
2.11. Fertilitat, Sexualitat und Schwangerschaft bei Systemischer
Sklerose
11.1 | Die Familienplanung soll bereits zu Beginn der SSc Therapie in das i)
Behandlungskonzept einbezogen werden Starker
Konsens: 100%
11.2 | SSc-Betroffenen im reproduktionsfiahigen Alter sollen vor einer Cyclophosphamid- | It
Therapie fertilitatsprotektive Manahmen angeboten werden Konsens: 94%
11.3 | Sexuelle Dysfunktion bei Frauen und erektile Dysfunktion bei Md@nnern mit SSc ()
sollten erfasst und bei Vorhandensein interdisziplinar behandelt werden Starker
Konsens: 100%
11.4 | Bei Patientinnen mit Kinderwunsch sollte das Vorhandensein von Anti- ()
Phospholipid-AK und Anti-SSA/SSB-AK in der Planung berlicksichtigt werden StE
Konsens: 100%
11.5 | Vor einer Konzeption sollte die Krankheitsaktivitdt 6-12 Monate unter einer ()
Therapie stabil niedrig sein, die wahrend der Schwangerschaft fortgesetzt werden | ¢i 1er

kann

Konsens: 100%




11.6 | Schwangerschaften von SSc-Patientinnen sollen als Risiko-Schwangerschaften o
eingestuft und interdisziplinar betreut werden

Starker
Konsens: 100%

2.12. Stammzell-Transplantation und andere zellulare Therapien

Die autologe hamatopoetische Stammzelltransplantation (aHSCT) stellt bei der ()

progressiven SSc mit Haut- und Lungenbeteiligung eine etablierte und effektive Konsens: 94%

12.1 Therapie fur friihe und/oder rapid progressive Verldufe dar. Eine Diskussion dieser
Therapieoption sollte bei entsprechender Risikokonstellation moglichst friih
erfolgen

12.2 | Eine autologe Stammzelltransplantation soll nur an Zentren mit ausreichender o

Erfahrung durchgefiihrt werden e

Konsens: 100%
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