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Vorwort

Sehr geehrte Kolleginnen und Kollegen,
liebe Leserinnen und Leser,

jetzt im Winter kommen wieder vermehrt die Patientinnen und Patienten mit “kalten Händen” und
“merkwürdigen” Hauterscheinungen zu Ihnen, die um Ihren Rat und Ihrer Hilfe nachsuchen. Diesem
weiter hochaktuellen Problem widmet sich intensiv auch die inzwischen dritte Auflage des Buches zum
Raynaud-Syndrom, der systemischen Sklerose und zu den zahlreichen verwandten Erkrankungen. In gu-
ter “Tradition” hat das nur wenig veränderte Team von Experten aus der Rheumatologie, Dermatologie,
Pulmonologie, Angiologie und Pathologie die aktuelle Literatur und die neuesten Entwicklungen im De-
tail für Sie aufbereitet und mit der persönlichen langjährigen Expertise zu einem sehr informativen und
praxisnahen Ganzen zusammengefügt. Die neuen Entwicklungen, die in diese 3. Auflage einfließen, rei-
chen hierbei von neuen Erkenntnissen zur Pathophysiologie über die ganz aktuellen neuen Klassifika-
tionskriterien hin zu deutlich überarbeiteten Therapieempfehlungen insbesondere der Organmanifesta-
tionen. Wir hoffen, dass wir mit dieser aktuellen Zusammenstellung einen wichtigen Beitrag zur Lösung
der täglichen Probleme Ihrer Patientinnen und Patienten beitragen können.

Bad Nauheim, im Januar 2014 Ulf Müller-Ladner
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1. Anatomie, Physiologie und Pathophysiologie
akraler Ischämiesyndrome und digitaler
Ulzerationen

1.1. Begriffsdefinition und
Epidemiologie
Benannt ist das Raynaud-Syndrom nach dem Erst-
beschreiber Maurice Raynaud (1862).

Klinisch manifestiert sich ein Raynaud-Syn-
drom (RS, syn. Raynaud-Phänomen, RP) mit
anhaltenden, wiederkehrenden Episoden von
Gefäßspasmen der Akren. Es wird unterschie-
den zwischen

 primärem RS und

 sekundärem RS.
Während bei einem primären Raynaud-Syn-
drom keine bestehende Vorerkrankung be-
kannt ist, wird beim sekundären Raynaud-Syn-
drom die akrale Ischämie als Teil einer Grund-
erkrankung angesehen.

In den letzten Jahren wurde das Wissen über das
Raynaud-Syndrom wesentlich erweitert. Im Mit-
telpunkt steht das Ungleichgewicht zwischen vaso-
konstriktorischen und vasodilatatorischen Fakto-
ren. Beteiligt hieran sind die Gefäßwände, die ner-
vale Regulation des Gefäßtonus und zirkulierende
Mediatoren. Einen Überblick geben verschiedene
Übersichtsarbeiten, die sich insbesondere mit
pathophysiologischen Mechanismen der Erkran-
kung auseinandersetzen [1-4, 71].

Die Prävalenz des Raynaud-Syndroms wird in
der Literatur mit 3-9 % angegeben (☞ auch
Kap. 2.2.). Die Risikofaktoren sind nicht ein-
deutig definiert. Einigkeit besteht darüber, dass
ein Zusammenhang besteht

 zu einer Kälteexposition

 zum weiblichen Geschlecht
(Frauen : Männer 4-5 : 1) und

 zur Familienanamnese.

Das primäre Raynaud-Syndrom ist eine Aus-
schlussdiagnose. Es wird als überschießende Reak-
tion auf Kältereize oder emotionalen Stress ange-
sehen Ein weiterer Bezug wird zu kardiovaskulären

Erkrankungen diskutiert. Insbesondere bei Män-
nern soll der Zusammenhang zwischen Rauchen
und Raynaud-Symptomatik signifikant sein.

Die typische Symptomatik eines primären Ray-
naud-Anfalls besteht aus:

 1. Phase: Ischämie (Blässe) durch intermittie-
rende Spasmen der Akrenarterien

 2. Phase: Zyanose durch Paralyse der Venolen
und nachfolgender reaktiver Hyperämie

 3. Phase: Hautrötung durch reaktive Vasodila-
tation

Die Abfolge der Verfärbung der Akren in ihrer
klassischen Form wird auch als "Trikolore-
Phänomen" bezeichnet. Zur klinischen Diagno-
se ist jedoch ein biphasisches Muster mit Zyano-
se oder Rötung nach der initialen Blässe ausrei-
chend.

■ Primäres Raynaud-Syndrom

Das primäre Raynaud-Syndrom tritt zwischen
dem 20. und dem 40. Lebensjahr auf. Am häufigs-
ten sind die Finger 2 bis 5 betroffen (typischerweise
nicht der Daumen), die Zehen bei bis zu 40 % der
Patienten, ein Befall der Ohrläppchen oder der Na-
senspitze sind ebenfalls beschrieben. Für das pri-
märe Raynaud-Syndrom ist ein symmetrischer Be-
fall typisch.

■ Sekundäres Raynaud-Syndrom

Beim sekundären Raynaud-Syndrom liegen häu-
fig rheumatologische oder rheologische Erkran-
kungen, Intoxikationen oder eine jahrelange Vi-
brationsbelastung zugrunde. Potentielle Auslöser
sind auch zahlreiche Medikamente (☞ Tab. 1.1).

1.2. Ursachen akraler Ischämie-
syndrome und digitaler Ulzera-
tionen
Zum Zeitpunkt der Erstmanifestation eines sekun-
dären Raynaud-Syndroms ist die Grunderkran-
kung oft bereits diagnostizierbar. Im Gegensatz
zum primären Raynaud tritt die Symptomatik des
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sekundären Raynaud eher nach dem 40. Lebens-
jahr auf. Ebenfalls kann es hier im Gegensatz zum
primären Raynaud-Syndrom auch zu ischämi-
schen Gewebeschäden wie akralen Nekrosen kom-
men (☞ Tab. 1.2).

Eine Assoziation zu einem Raynaud-Syndrom ist
bei über 90 % der Patienten mit systemischer Skle-
rose, bei 10-45 % mit SLE, bei 30 % mit Sjögren-
Syndrom, bei 20 % mit Dermatomyositis und bei
10-20 % mit rheumatoider Arthritis vorhanden
[5]. Ein Zusammenhang von Vasospasmen und

Medikamentengabe, insbesondere Chemothera-
peutika ist ebenfalls wiederholt beschrieben wor-
den [6-8]. Unklar ist jedoch, ob diese medikamen-
tös induzierten Vasospasmen nur ein lokales Phä-
nomen oder eine Teilkomponente einer systemi-
schen vasospastischen Regulationsstörung im Zu-
sammenhang mit z.B. atypischer Angina, Migräne
und Angina abdominalis darstellen.

1.2. Ursachen akraler Ischämiesyndrome und digitaler Ulzerationen 17

Sekundäres Raynaud-Syndrom

Kollagenosen Systemische Sklerose (Sklerodermie), Sharp-Syndrom, Sjögren-Syndrom,
SLE

Vaskulitiden Morbus Winiwarter-Buerger, Panarteriitis nodosa, etc.

Vibrationsschäden Arbeit mit Presslufthammer, Kettensäge etc.

Medikamente Beta-Blocker, Nasentropfen (z.B. Oxymetazolin), Chemotherapeutika (Bleo-
mycin, Cisplatin u.a.), Drogen (Amphetamine, Nikotin, Kokain) u.v.a.

Hämatologisch/onkolo-
gische Erkrankungen

Thrombozytose, Kälteagglutininsyndrom, Kryoglobulinämie, Paraprotein-
ämie (Plasmozytom, M. Waldenström)

Differenzialdiagnosen mit Raynaud-ähnlicher Symptomatik

 Sudeck-Dystrophie

 Periphere arterielle Embolien

 Periphere arterielle Verschlusskrankheit

 z.B. bei Nikotin, Diabetes mellitus etc.

 Generalisierte vasospastische Erkrankung (Prinzmetal-Angina, Migräne etc.)

Tab. 1.1: Ursachen eines sekundären Raynaud-Syndroms. Die Tabelle zeigt eine Auswahl an immunologischen
Grunderkrankungen, vaskulären Erkrankungen, Umweltfaktoren, hämatologischen Systemerkrankungen sowie
Medikamenten, die typischerweise ein sekundäres Raynaud-Syndrom verursachen können.

Eigenschaften Primäres Raynaud-Syndrom Sekundäres Raynaud-Syndrom

Assoziierte Grunderkrankung nein ja

Alter jünger als 30 Jahre älter als 30 Jahre

Kapillaren normal groß und torquiert

Autoantikörper negativ oder niedriger Titer häufig erhöht

Endothelzellaktivierung ja ja

Struktureller Verschluss nein ja

Digitale Nekrose selten häufig

2-adrenerge Aktivität hoch hoch

CGaP niedrig niedrig

Tab. 1.2: Unterscheidung nach primärem und sekundärem Raynaud-Syndrom (modifiziert nach Block und Se-
queira [1]). Die Tabelle zeigt verschiedene Kriterien, die etabliert wurde, um ein primäres von einem sekundären
Raynaud-Syndrom abzugrenzen. Wesentliches Unterscheidungsmerkmal ist das jüngere Alter, das Fehlen einer
Grunderkrankung sowie fehlende vaskuläre Erkrankungen beim primären Raynaud-Syndrom im Vergleich zum
sekundären Raynaud-Syndrom. Weitere Details ☞ Kap. 2.4.


