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SYSTEEMSCLEROSE

C. Smit*

Systeemsclerose is een auto-immuum gemedieerde systeemziekte die drie keer vaker voorkomt bij vrou-
wen dan bij mannen, meestal rond de leeftijd van 30 tot 50 jaar. De aandoening is relatief zeldzaam, met
een geschatte incidentie van 20 gevallen per miljoen mensen per jaar in de VS. Zowel de prevalentie als
de incidentie zijn hoger bij mensen met een donker huidtype(6).

INLEIDING

Patiénten met systeemsclerose vor-
men auto-antistoffen tegen bepaalde
proteinestructuren op de chromoso-
men. Er ontstaat T-cel stapeling in
de huid, hetgeen leidt tot overpro-
ductie van cytokinen die fibroblas-
ten aanzetten tot excessieve produc-
tie van collageen en tussenstof.
Hierdoor kan op den duur een harde
en stugge huid ontstaan, met schade
aan de kleine huidvaatjes. Over het
precieze pathogenetische mechanis-
me bestaat nog onduidelijkheid,
hoewel er wel een aantal theorieén
zijn. De systeemziekte kan naast de
huid meerdere organen aantasten,
zoals de tractus digestivus, longen,
spieren en gewrichten (arthritis),
alsmede het hart. De uitgebreidheid
van de aandoening varieert. Men
maakt onderscheid tussen twee vor-
men: gelokaliseerde (bij deze vorm is

alleen de huid aangedaan) en syste-
mische sclerose. Aangezien dit arti-
kel zal gaan over een bepaalde vorm
van systemische sclerose, het
CREST-syndroom, zal niet verder op
de gelokaliseerde vorm worden inge-
gaan.

CLASSIFICATIE

Zoals eerder beschreven kan syste-
mische sclerose meerdere interne
organen beinvloeden. Qua uitge-
breidheid dient onderscheid te wor-
den gemaakt tussen de gelimiteerde
en de diffuse vorm.

GELIMITEERDE SCLEROSE
(LCSSC)

Deze vorm blijft beperkt tot de dis-
tale extremiteiten en het gelaat, en
wordt in 70-80% geassocieerd met
anti-centromere antistoffen (ACA).
In 95% van de gevallen begint deze

vorm met het fenomeen van
Raynaud: afwezigheid hiervan sluit
de diagnose bijna zeker uit(6)! Dit
kan soms jaren aanhouden eer ver-
dere symptomen ontstaan.
Kenmerkend zijn aanvalsgewijze
vasospasmen onder invloed van
koude of stress, met trifasische ver-
kleuring: eerst witte verkleuring van
de acra, gevolgd door paarse ver-
kleuring (cyanose) en later helder-
rode verkleuring (hyperaemie) (zie
foto 1). Interne afwijkingen ontstaan
later en betreffen voornamelijk pul-
monale hypertensie, met of zonder
interstitiéle longziekte, trigeminus-
neuralgie (pijn van de belangrijkste
sensibele gelaatszenuw), huidcalcifi-
caties en teleangiectasieén. Ook dys-
motiliteit van de oesofagus komt
voor, leidend tot slecht zakken van
voedsel en zuurbranden. Het verloop
is meestal mild en de prognose rede-
lijk (tienjaars overleving circa
70%)(6). Onder de gelimiteerde
vorm wordt ook het CREST-syn-
droom gerekend.

DIFFUSE SCLEROSE
(DCSSC)

De huidafwijkingen bij diffuse scle-
rose zijn vaak snel progressief en de
romp is altijd betrokken in het ziek-
teproces. Het begint meestal even-
eens met het Raynaudfenomeen,
soms een jaar voor de eerste huidaf-
wijkingen verschijnen. De interne
manifestaties van het ziektebeeld
zijn divers en meestal veel ernstiger
dan bij de gelimiteerde variant:
interstitiéle longziekte, nierfalen, dif-
fuse gastro-intestinale aandoeningen
en hartaandoeningen, zoals cardio-
myopathie en ritmestoornissen (zie
figuur 1). Dit is voor de patiént
doorgaans fataal (tienjaars overle-
ving 22-26%) (6,7).



Foto 1. Raynaudfenomeen bij systemische sclerose

Het klassieke verloop van de huidaf-
wijkingen bij systemische sclerose
bestaat uit 3 klinische stadia. Eerst
de oedemateuze fase van enkele
maanden (stijve, soms “worstvormi-
ge”, opgezwollen vingers), vervolgens
de sclerotische fase en tot slot (bij
jarenlange bestaande sclerodermie)
de atrofische eindfase waarbij voor-
namelijk de handen zijn aangedaan.
Er kunnen ook kalkafzettingen in de
huid optreden, vooral aan de vinger-
toppen, maar ook boven gewrichten:
kalkdeposities variérend van een
enkele subcutane nodus tot grote
samengestelde pakketten op verschil-
lende gedeelten van het lichaam.
Intermitterend vinden inflammatoi-
re reacties plaats op de calcinotische

Foto 2. Ulceraties met calcinosis
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plekken. Soms verweken de kalkmas-
sa’s en ontstaan “abcessen” waaruit
een tandpasta-achtige substantie
komt.

De sclerotische fase ontstaat geleide-
lijk door verharding en verdikking
van de huid, die vaak glanzend is en
opgeplooid (in het gezicht geeft dit
een “maskergelaat”). De sclerotische
huid is droog en jeukerig, met soms
plekken van hyperpigmentatie.
Vingers worden korter en kleiner
(acromicrie) waardoor bolvormige
nagelgroei ontstaat, met dikwijls
pijnlijke ulceraties op de vingertop-
pen en op drukplaatsen (knokkels,
enkels, polsen en ellebogen) (zie foto
2). Soms worden onderliggend spier-

en botweefsel, gewrichtskapsels en
ligamenten aangetast met contractu-
ren als gevolg. Daarnaast wordt de
mond kleiner (microstomie) en de
neus spitser (“vogelbekneus”). Men
dient extra rekening te houden met
de kwetsbare en pijnlijke huid, in het
kader van een verhoogde gevoelig-
heid voor mechanische traumata en
een vertraagde wondgenezing (1).

BELANGRIJKSTE KLINI-
SCHE VERSCHIJNSELEN
VAN DIFFUSE SYSTEEM-
SCLEROSE

Naast de eerder beschreven huid- en
gewrichtsafwijkingen kunnen bij sys-
teemsclerose veel inwendige organen
worden aangetast. In het algemeen
treedt dat later op dan de huidver-
schijnselen en gemiddeld zo’n vijf-
tien jaar nadat de Raynaud-ver-
schijnselen begonnen zijn.

SLIJMVLIEZEN
Bindweefseltoename kan leiden tot
een droge mond, droge ogen en pijn
bij het vrijen door een droge vagina.

NIEREN

Acuut nierfalen is de belangrijkste
doodsoorzaak bij mensen met sys-
teemsclerose, hetgeen wordt veroor-
zaakt door maligne renale hyperten-
sie (renale crisis). Er ontstaat snel
progressief nierfunctieverlies, toena-
me van de plasma-renine-activiteit
en soms een microangiopathische
hemolytische anemie. Dit uit zich in
symptomen als hoofdpijn, visus-
klachten, decompensatio cordis en
insulten.

MAAGDARMKANAAL

Het volledige maag-darmkanaal kan
bij het ziekteproces betrokken zijn,
hetgeen kan leiden tot een grote ver-
scheidenheid aan klachten, zoals
slikproblemen, opgeblazen gevoel,
misselijkheid, buikpijn, obstipatie,
diarree en malabsorptiesymptomen.
Dit kan ingrijpende gevolgen hebben
voor de kwaliteit van leven.

LONGEN

In de longen kan toename van bind-
weefsel in de longblaasjes worden
gezien met een verminderde zuur-
stofopname tot gevolg. Hierdoor
ontstaat kortademigheid en pijn op



Foto 3. Subcutane calcinose aan de vingertoppen

de borst, aanvankelijk alleen bij
inspanning, bij progressie ook in
rust. Ook kunnen de slijmvliezen
van de luchtpijp door fibrosering
minder slijm produceren waardoor
een droge hoest kan ontstaan.
Pulmonale hypertensie is een
belangrijk symptoom dat vrij laat in
het ziekteproces wordt gezien en een
slechte prognose heeft (twee-jaars-
overleving van 50%) (3).

VASCULAIR

Hypertensie komt bij deze patiénten
voor, voornamelijk in het kader van
nierfalen (vaak gepaard gaand met
proteinurie). Dit kan leiden tot moe-
heid en hoofdpijn, en in het ergste
geval een CVA.
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Foto 4. Rontgenfoto handen met calcinose

HART

Symptomen van hartfalen, een ver-
laagde cardiale output (<50%) en
ritmestoornissen kunnen optreden
in het kader van primaire cardiomy-
opathie. Ook pericarditis kan voor-
komen.

Heel zelden treden verschijnselen
van aantasting aan de inwendige
organen op zonder dat de huid is
aangetast.

CREST-SYNDROOM

Het CREST-syndroom is een sub-
vorm van gelimiteerde systeemscle-
rose en behelst de eerdergenoemde
scleroderme afwijkingen. Daarnaast
zijn er een aantal klinische kenmer-
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Figuur 1. Frequentie van ernstige systemische betrokkenheid bij 953 patiénten met diffuse

systeemsclerose

ken die met dit syndroom gepaard
gaan en die naar voren komen in het
acroniem CREST.

Calcinose: verkalking van de
gewrichten, spieren, pezen en huid
(zie foto 3,4 en 7).

Raynaud: eerder beschreven vaso-
spasmen van de acra, variérend van
enkele minuten tot uren. Tussen de
aanvallen is de patiént symptoom-
vrij.

Esophagus: verminderde beweeglijk-
heid (hypomotiliteit) van de slok-
darmspieren. Oesofagale betrokken-
heid is veel voorkomend. Bij 75-86%
van de patiénten ziet men sterke
hypomotiliteit. Andere afwijkingen,
meestal secundair aan de hypomoti-
liteit ontstaan, zijn oesofagitis en
stricturen (41%), en gastro-oesofa-
gale refluxziekte. Dit laatste kan op
den duur leiden tot een Barett’s
oesofagus en een daarmee verhoogde
kans op adenocarcinoom. Tot slot
ziet men ook veel vaker aspiratie-
pneumonién als gevolg van de slik-
problemen.

Sclerodactylie: verharding van de
huid en onderhuids weefsel van de
vingers, klassiek verlopend in de
beschreven drie fasen (zie foto 5).
Teleangiéctasieén: verwijding van
oppervlakkige haarvaatjes in de huid
en soms de slijmvliezen die rood
aankleuren. Karakteristiek zijn talrij-
ke kronkelige teleangiéctasieén in
het gelaat, maar vaak ook op de
borst en handen. Soms komen
mucosale teleangiéctasieén voor in
de tractus digestivus, die aanleiding
kunnen geven tot interne bloedingen
(zie foto 6).
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Foto 5. Sclerodactilie

DIAGNOSE

De diagnose wordt voornamelijk
gesteld op grond van klinische
symptomen die de arts waarneemt.
Dat is zeker in de beginjaren moei-
lijk, omdat de verschijnselen van
sclerodermie veel overlap kunnen
vertonen met andere ziekten. Een
aantal laboratoriumonderzoeken
(o.a. op ACA) kunnen erg nuttig
zijn. Daarnaast kan beeldvormend
onderzoek (Rontgen, CT of skelets-
cintigrafie op calcinose, Rontgen
slikfoto of manometrie op oesofa-
gusdysmotiliteit) de diagnose onder-
steunen, maar geen uitsluitsel geven.
Vooral de ACA’s zijn bij 82-96% van
de patiénten met CREST aanwezig.
Soms kan een bioptie van de aange-
dane huid (histopathologie) van
waarde zijn. Omdat de diagnose
voornamelijk wordt gesteld op
grond van klinische symptomen,
gecombineerd met het gegeven dat
de symptomen vaak heel geleidelijk
aan ontstaan, kan de diagnose soms
pas jaren na het ziektebegin worden
gesteld (6,8,11).

THERAPEUTISCHE OPTIES
BlJ HET CREST-SYNDROOM
Er is geen curatieve behandeling
beschikbaar voor deze chronische
aandoening. Behandeling is gericht
op het bestrijden en controleren van
de symptomen en het voorkomen
van complicaties. Vanwege de uit-
eenlopende symptomen zijn er ver-
schillende medisch specialisten bij
betrokken.

Bij calcinose kan lage dosis colchici-
ne de locale inflammatie onderdruk-
ken. Intralesionale toediening van
corticosteroiden lijken de calcinose
tegen te gaan (7).

Foto 6. Teleangiéctasieén

Essentieel bij het Raynaudfenomeen
zijn: gedragsveranderingen als ver-
mijding van koude door het dragen
van warme kleding en stoppen met
roken. Medicamenteuze opties zijn:
Ca-kanaal blokkers en topische
nitroglycerine op de vingers. Deze
bevorderen de doorbloeding en
beperken de vasospasmen waardoor
de frequentie en de ernst van de
klachten verminderen (8).

Protonpompremmer (omeprazol) en
cisapride kunnen worden voorge-
schreven bij refluxziekte. Praktische
adviezen, zoals verhoging van het
hoofdeinde van het bed en het nutti-
gen van frequente en kleine maaltij-
den, kunnen de klachten verminde-
ren. Nicotine, cafeine, chocola en
kruidig eten kunnen het beste wor-
den vermeden. Bij ernstige constrictie
van de oesophagus kan besloten wor-
den tot chirurgische verwijding (8).

Wat sclerodactilie betreft zijn er,
behalve praktische adviezen als
bescherming tegen koude en tempe-
ratuurswisselingen en goede verzor-
ging van de huid, geen behandelop-
ties die de ziekteprogressie volledig
kunnen tegengaan. Huidverzach-
tende middelen (emolliens) kunnen
de jeuk verminderen. Orale corticos-
teroiden en lage dosis D-penicillami-
ne lijken een gunstig effect te heb-
ben, evenals ciclosporine, hoewel
men beducht moet zijn voor de ern-
stige bijwerkingen (2). Degelijk
onderzoek hiernaar ontbreekt nog.

Mucosale gastro-intestinale telean-
giectasieén kunnen effectief worden
behandeld met lasertherapie of scle-
rotherapie. Laserbehandeling bij tele-
angiectasieén in het gelaat zou effec-
tief kunnen zijn, maar is bij het

Foto 7. Calcinose

CREST-syndroom nog niet specifiek
onderzocht. Overmatige blootstelling
aan zonlicht moet worden vermeden.

De laatste jaren is er meer aandacht
voor immunomodificerende thera-
pie, zoals methotrexaat en azathiop-
rine, die steeds meer wordt toege-
past. De middelen zouden bij een
deel van de patiénten een gunstig
effect hebben op skin score (een
belangrijk classificatiemiddel bij
sclerodermie waarbij punten worden
toegekend aan elk lichaamsdeel), het
algemeen welbevinden en het ziekte-
proces afremmen (10). Meer onder-
zoeksdata dienen hierover te worden
vergaard. Tot slot moet worden ver-
meld dat vroeg beginnen met fysio-
therapie het strak en stijf worden
van de huid en gewrichten tegen-
gaat.

* Carin Smit, decubitus- wond-
verpleegkundige, AMC, Amsterdam.
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