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Systemische

sclerose

Systemische sclerose wordt ook wel sclerodermie genoemd. Sclerodermie betekent letterlijk
‘harde huid'. Bij systemische sclerose treedt verbindweefseling van huid en interne organen
op. Dit heeft veel impact op het dagelijks leven en de ziekte kan zelfs levensbedreigend zijn.
Systemische sclerose vraagt een multidisciplinaire benadering. Verpleegkundigen kunnen
patiénten ondersteunen in het omgaan met de ziekte en het bereiken van een voor hen

optimaal niveau van gezondheid.

LIESBETH BEAART-VAN DE VOORDE, verpleegkundig specialist en docent Master advanced nursing practice, Leids Universitair

Medisch Centrum en Hogeschool Leiden

LEERDOELEN

Na het lezen van dit artikel:

* weet u wat systemische sclerose is;

* kunt u de meest voorkomende klachten ten gevolge van
systemische sclerose benoemen;

*bent u op de hoogte van de belangrijkste medische
behandelmogelijkheden;

* kent u de verpleegkundige aandachtspunten en kunt u uw
interventies hierop afstemmen;

*kunt u als verpleegkundig specialist uw leiderschap inzetten om de
kennis en betrokkenheid van uw directe collega’s met betrekking tot
systemische sclerose te vergroten.

TREFWOORDEN
systemische sclerose, sclerodermie, fenomeen van Raynaud

1 STUDIEPUNT

auto-immuunziekte die gekenmerkt wordt door

ontsteking en verharding van bindweefsel in de
bloedvaten, huid en interne organen, en ontsteking van
spieren en gewrichten. Vaak zijn specifieke auto-
antistoffen in het bloed aanwezig.!

S ystemische sclerose (SSc) is een systemische

EPIDEMIOLOGIE

SSc is een zeldzame ziekte die in de hele wereld voor-
komt. In Nederland zijn er ongeveer 4000 patiénten met
systemische sclerose. De ziekte komt drie tot vier keer
vaker bij vrouwen voor dan bij mannen en openbaart
zich meestal tussen het 40e en 60e levensjaar. De preva-
lentie (aantal (ziekte)gevallen in een populatie op een
bepaald moment) varieert tussen de 50 en 300 gevallen

per miljoen mensen (dit is 0,01 tot 0,03%) met een inci-
dentie van 2,3 tot 22,8 gevallen per miljoen mensen per
jaar. In een Nederlandse studie werd een prevalentie
van 89 per miljoen volwassenen gevonden met een
incidentie van 7,7 per miljoen volwassenen per jaar.!

PATHOFYSIOLOGIE

Bindweefsel is elastisch weefsel en wordt gemaakt

door fibroblasten. Het bestaat onder andere uit elastine

en collageen. Het komt overal in het lichaam voor: in de

huid, pezen, spieren, het kraakbeen, vetweefsel, bloed

en lymfatisch systeem. Bindweefsel heeft veel

verschillende functies:

— steun geven en verbindende functie (organen, bot en
kraakbeen);

— transportmedium (cellen en bloed);

— beschermende functie (voorkomen van het
verspreiden van micro-organismen);

— herstellende functie, na weefselschade;

— opslag van calcium en water, en energie in vetcellen.

SSc is een auto-immuunziekte. Het afweersysteem is
ontregeld, produceert autoantistoffen en valt gezond
weefsel, in dit geval bindweefsel, aan. Hierdoor ontstaat
een ontsteking van bindweefsel en de aanmaak van
gezond bindweefsel raakt verstoord. Er wordt meer
collageen dan elastine gevormd, waardoor het
bindweefsel stugger wordt.

Doordat de binnenbekleding (het endotheel) van de
kleine bloedvaten, de capillairen, ontsteken, worden ze
nauwer en raakt de bloeddoorstroming verstoord.

De oorzaak van de ontregeling van het afweersysteem
is multifactorieel, het is een combinatie van aanleg en



omgevingsfactoren. Waarschijnlijk gaat een
uitlokkende factor (mogelijk een virusinfectie, of
blootstelling aan bepaalde stoffen) vooraf aan de
activatie van het afweersysteem.?

De belangrijkste drie pijlers in de pathogenese (de wijze
waarop een ziekte ontstaat) van systemische sclerose zijn:
1. vaatafwijkingen;

2. fibrose;

3. disregulatie van het immuunsysteem.

De exacte pathogenese is nog niet bekend.

DIAGNOSE

Het ziektebeeld omvat drie varianten:
— non-cutane variant;

— gelimiteerde cutane variant;

— diffuse cutane variant.

Of er sprake is van de non-cutane, gelimiteerde of

diffuse cutane variant wordt bepaald op basis van:

— uitgebreidheid van de aangedane huid;

— betrokkenheid van organen,;

— het voorkomen van auto-antilichamen (anticentro-
meer-antistoffen bij gelimiteerde vorm, antito-
poisomerase-antistoffen bij de diffuse vorm).

Er bestaan geen diagnostische criteria voor SSc. De
classificatiecriteria (bedoeld voor het includeren van
een bepaalde groep patiénten in een studie) zijn in 2013
herzien. Patiénten met een score > 9 classificeren als
SSc (zie tabel 1). Patiénten met een lagere score, zoals
patiénten met het fenomeen van Raynaud (zie

Tabel 1 American College of Rheumatology/European League
Against Rheumatism Classificatiecriteria voor SSc 2013.

sclerodactylie met uitbreiding naar 9
proximaal MCP

opgezette vingers en/of sclerodactylie
tussen MCP en PIP

2 respectievelijk 4
(hoogste telt)

digitale ulcera en/of pitting scars 2 respectievelijk 3

(hoogste telt)
teleangiéctasie 2
nagelriemafwijkingen 2
pulmonale hypertensie en/of 2
longfibrose
fenomeen van Raynaud 3
specifieke autoantistoffen 3

MCP = metacarpofalangeaal gewricht;
PIP = proximaal interfalangeaal gewricht.
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Figuur 1 Uitvoering van nagelriemcapillairmicroscopie.

verderop) en ziektespecifieke autoantistoffen hebben
een verhoogd risico op het ontwikkelen van SSc.'3#

Vroege vormen van SSc zijn vaak moeilijk te

herkennen en sommige patiénten ontwikkelen nooit

huidbetrokkenheid.

De diagnose wordt meestal gesteld op basis van:

— het klinisch beeld;

— autoantistofbepaling in het bloed;

— nagelriemcapillairmicroscopie (zie figuur 1 en 2) van
de vingers.!

Bij lichamelijk onderzoek is er een strakgetrokken huid
aan de handen (zie figuur 4) en in het gelaat (beperkte
mondopening) te zien en bij de diffuse variant ook aan
romp, armen en benen.

Figuur 2 Microscopisch onderzoek van de nagelriemcapillairen.
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Bij beide varianten (de gelimiteerde en de diffuse

variant) kunnen voorkomen:

— teleangiéctasieén (rode puntjes op de huid als gevolg
van wijder worden van de capillairen net onder de
huid, zie figuur 4);

— calcinosis cutis (kalkafzetting in de huid);

— contracturen.

In gevorderde stadia kunnen crepitaties over de longen
hoorbaar zijn.®

ZIEKTE-UITINGEN

Het fenomeen van Raynaud

Bij het raynaudfenomeen (RF) treedt aanvalsgewijs,
gewoonlijk minutenlang, tri- of bifasische verkleuring
van de acra (meestal de vingers) op (zie figuur 3). Het is
een abnormale reactie van de capillairen op bloot-
stelling aan koude of bij emoties en gaat vaak gepaard
met pijn. De vingers verkleuren achtereenvolgens wit,
blauw en rood, maar ook bifasische verkleuringen, witte
fase in combinatie met blauwe of rode fase, zijn
mogelijk. Het RF is vaak onschuldig en komt ook voor
zonder dat er sprake is van ziekte. Dan spreekt men
van het primaire RF. Ischemische complicaties komen
bij het primaire RF niet voor.

Figuur 3 Het fenomeen van Raynaud.

R

;
.

oy s
T TTee—

Figuur 4 Handen van patiént met systemische sclerose:
sclerodactylie, teleangiéctasieén, pitting scars, autoamputatie.

Bij het secundaire RF is er een ziekte, zoals SSc of een
andere bindweefselziekte, die ten grondslag ligt aan het
fenomeen. Bij het secundaire RF kunnen slecht
genezende wondjes, zogenaamde digitale ulcera, en
andere ischemische complicaties, zoals gangreen,
voorkomen (zie figuur 5).14

Vrijwel alle SSc-patiénten hebben het RF, soms al jaren
voordat de ziekte zich openbaart met huidverstrakking
of een andere orgaanmanifestatie. Het verrichten van
microscopisch onderzoek van de nagelriemcapillairen
(nagelriemcapillairmicroscopie, zie figuur 1 en 2) helpt
bij het onderscheid maken tussen een secundaire en
een primaire vorm van het RF.#

Huidbetrokkenheid

Bij SSc treedt vaak huidverstrakking op, die meestal
begint in vingers (sclerodactylie) en handen. Ook
komen calcinose, digitale ulcera, teleangiéctasieén,
hypo- en hyperpigmentatie voor. Vroeg in de ziekte
kan de huid van de vingers oedemateus zijn (‘puffy’
vingers), wat de patiént als een strak gevoel ervaart. In
de loop van de tijd verhardt dit oedeem en treedt atrofie
van de huid op'!

Bewegingsapparaat

Vaak voorkomende klachten van het

bewegingsapparaat zijn:

— artritis;

— klachten van pezen (soms gepaard gaand met
knarsen van pezen, zogenaamde tendon friction rubs),

— spierpijnen en spierontsteking (inflammatoire
myositis);

— bewegingsbeperkingen ten gevolge van de strakke
huid!



Maag-darmstelsel

Na de huid is het maag-darmstelsel het vaakst
aangedaan door stoornissen in de beweeglijkheid van
slokdarm, maag en darmen en door veranderingen aan
de vaatwanden. Meest voorkomend zijn slokdarm-
passagestoornissen, gastro-oesofageale reflux
(zuurbranden), maagontledigingsstoornissen, diarree,
obstipatie en fecale incontinentie.!

Hart

Als ziekte-uitingen van het hart komen hartritme-
stoornissen en geleidingsstoornissen het vaakst voor.
Myocarditis is een zeldzame complicatie en kan
levensbedreigend zijn. Myocardiale fibrose ontstaat
meestal sluimerend en veroorzaakt diastolische en
later ook systolische disfunctie.!

Longen

In de longen treden dikwijls alveolitis en fibrose op.! Het
bindweefsel in de longen kan toenemen en ontstoken
raken, waardoor de longen minder elastisch worden en
zuurstof minder goed opgenomen kan worden met
kortademigheid als gevolg. We spreken dan van
interstiti€le longziekte.

Als de bloeddruk in de longslagaders te hoog wordt,
ontstaat pulmonale hypertensie. Dit kan gepaard gaan
met een afnemende conditie, flauwvallen, vochtophoping
in de benen en pijn op de borst en kortademigheid.®

Nieren

Een renale crisis bij sclerodermie (maligne hypertensie,
gecombineerd met snel oplopend serumcreatinine en/
of microangiopathische hemolytische anemie) is een
ernstige complicatie die relatief zeldzaam voorkomt.!

Erectiele disfunctie

Bij mannen met systemische sclerose kan een
organische erectiele disfunctie optreden. Dit wordt
veroorzaakt door veranderingen in het bindweefsel en
de bloedvoorziening.®

AANVULLEND ONDERZOEK

Aanvullend onderzoek is van belang voor:

— het stellen van de diagnose;

— het achterhalen van de betrokkenheid van organen,;
— het monitoren van de ziekte door de tijd heen.

Aanvullend onderzoek bij patiénten met SSc wordt
verricht om te bepalen in hoeverre organen zijn
aangedaan. Onderzoeken die verricht worden zijn:
— laboratoriumonderzoek;

longfunctieonderzoek;
hogeresolutiecomputertomografie (HRCT-)scan;
— echogram van het hart;

elektrocardiogram.
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De huidbetrokkenheid wordt gemeten met behulp van
de gemodificeerde Rodnan skin score: 17 lichaams-
oppervlakken worden gescoord door palpatie van de
verstrakking. De score per item varieert van 0 (geen
verstrakking) tot 3 (maximale verstrakking).! De
maximale score bij uitgebreide huidbetrokkenheid is
51/511

BEHANDELING

Door de complexiteit van SSc, de diversiteit aan
uitingen van de ziekte en de (potentiéle) gevolgen van
de ziekte voor het dagelijks leven is multidisciplinaire
medische, paramedische en verpleegkundige zorg
noodzakelijk. Vaak is er sprake van zogenaamde shared
care: de patiént is dan zowel bij specialisten in de eigen
woonomgeving onder controle als in een expertise-
centrum.

Medicamenteuze behandeling

De behandeling is afhankelijk van de variant van SSc

(non-cutaan, gelimiteerd of diffuus) en eventuele orgaan-

betrokkenheid (alleen de huid of ook andere organen).

— Vaatverwijdende medicijnen, zoals nifedipine,
kunnen verlichting van de raynaudklachten geven.

— Protonpompremmers kunnen klachten van de
afgenomen motiliteit van de slokdarm en reflux-
klachten verminderen. Prokinetica, zoals dompe-
ridon, worden voorgeschreven bij motiliteitsklachten
van slokdarm, maag en darmen.

— Methotrexaat en mycofenolaatmofetil worden
toegepast bij vroege stadia van de diffuse variant om
verdere achteruitgang van de huidbetrokkenheid te
voorkomen of bij patiénten met vooral
gewrichtsklachten.

— Prednisolon in lage doseringen kan de klachten doen
afnemen, maar dagdoseringen van 15 mg of hoger
kunnen een renale crisis veroorzaken en moeten
daarom vermeden worden.

— Bijlongbetrokkenheid worden cyclofosfamide of
mycofenolaatmofetil gebruikt.

— Bij vasculaire complicaties (digitale ischemie,
pulmonale hypertensie) worden specifieke
vaatverwijders (bosentan, prostacycline, sildenafil)
ingezet in de behandeling.

— Patiénten met snel progressieve, vroege SSc komen
in aanmerking voor stamceltransplantatie, waarvan
een gunstig effect op de overleving, huid- en
longbetrokkenheid en kwaliteit van leven is
aangetoond.®

— Tijdige onderkenning en behandeling van nier-
betrokkenheid, gericht op het verlagen van de
bloeddruk met ACE-remmer of angiotensine-II-
antagonist om schade aan de nieren te voorkomen
of beperken, zijn belangrijk.!

— Fibroseremmers (nintedanib, perfenidon) worden
ingezet met als doel stabilisatie van de longfibrose.®



Ziektebeeld

Tabel 2 Verpleegkundige checklist systemische sclerose.

informatie/observatie/advies/interventie

algemeen

huid,
siccaklachten,
bloedvaten

tractus
digestivus

bewegings-
apparaat

hart en longen

nieren

zwanger-
schapswens

psychosociaal
en participatie

reizen en
vaccinaties

voorlichting/
educatie

monitoren van
ziekteactiviteit en
complicaties

huidverzorging

verhoogde
gevoeligheid voor
kou, raynaudfeno-
meen

mond

oesofageale reflux

slikklachten,

afgenomen motiliteit

slokdarm

maag-darmklachten

www.reumanederland.nl
www.nvle.org

structurele multidisciplinaire evaluatie voor beoordeling ziekteactiviteit, orgaanbetrokkenheid en
dagelijks functioneren

(www.nvr.nl

https://www.lumc.nl/patientenzorg/ziektebeelden/sclerodermie/)

vochtinbrengende ongeparfumeerde lotion

vette zalf

cave jeukende huid

luchtbevochtiger in huis plaatsen

bij teleangiéctasieén gelaat: desgewenst camouflerende make-up via dermatologisch centrum
bij siccaklachten kunsttranen en kunstspeeksel

(www.nvsp.nl)

voorkom afkoeling, hele lichaam op temperatuur houden, warme kleding en laagjes kleding,
(zilververband)handschoenen en sokken

stoppen met roken

voorkom wondjes aan de vingers

preventie en behandeling van digitale ulcera

voorlichting over kunstspeeksel (www.nvsp.nl)

goede mondhygiéne en gebitsverzorging, regelmatig tandartsbezoek
mondhygiénist consulteren

centrum bijzondere tandheelkunde

rechtop zittend eten en rechtop blijven zitten na het eten
niet te gekruid eten
hoofdeinde van het bed omhoog

kleine hapjes eten, goed kauwen
slokjes water drinken bij het eten
verwijzing diétist

cave afname lichaamsgewicht

voorkom obstipatie

bij fecale incontinentie bekkenbodemtherapie, eventueel darmspoeling of tampon
bij ernstige gastro-intestinale betrokkenheid sondevoeding of parenterale voeding
(verwijzing naar voedingsteam)

+  spierkracht onderhouden, bewegen
+ oefentherapie, handoefeningen, mondoefeningen

+  ergotherapie

+ gezond gewicht

« cave hoesten, duizeligheid, pijn op de borst, flauwvallen, afname inspanningstolerantie, oedemen
+ cardiovasculaire risicoscreening

« cave hypertensie, hoofdpijn, wazig zien, braken, oedemen

*  verwijzing naar expertiseteam

coping

lotgenotencontact
intimiteit,
seksualiteit

werk

wet- en regelgeving

omgaan met pijn

omgaan met veranderd uiterlijk
omgaan met vermoeidheid
ziektebeleving

verwijzing psycholoog

www.nvle.org

.

onderwerp bespreekbaar maken en inventarisatie van mogelijke problemen (erectiele disfunctie,
vaginale droogheid, pijnlijke coitus door strakke huid vagina)
verwijzing uroloog, gynaecoloog, seksuoloog

communicatie met bedrijfsarts
aanpassingen werk
ergotherapie en maatschappelijk werk

verwijzing naar maatschappelijk werker

+ adviseer influenzavaccinatie

+  pneumokokkenvaccinatie indien van toepassing (conform RIVM-richtlijn)
+  bijimmunosuppressieve therapie zijn levende vaccins gecontra-indiceerd
« consult vaccinatiepoli voor reis- en vaccinatieadvies

+ medicatiepaspoort



Niet-medicamenteuze behandeling

— De fysiotherapeut kan helpen bij het onderhouden en
verbeteren van de conditie en spierkracht. Ook zijn
oefeningen voor de handen mogelijk.

— De ergotherapeut kan de patiént ondersteunen bij
aanpassingen in de woon- en werkomgeving.

— De maatschappelijk werker en medisch psycholoog
kunnen bijdragen aan het omgaan en accepteren
van het leven met een chronische ziekte en
psychologische interventies kunnen behulpzaam
zijn in het omgaan met het door de ziekte
veranderde uiterlijk.

— De verpleegkundige zorg bestaat met name uit
voorlichting en educatie, en observatie en
signalering. De interventies zijn gericht op het
omgaan met en verlichten van klachten (zie tabel 2).2

PROGNOSE

De prognose is afhankelijk van de mate van betrokken-
heid van organen. De overleving van patiénten met de
non-cutane of gelimiteerde variant is significant beter
dan die van patiénten met de diffuse variant. De
doodsoorzaak van patiénten met SSc wordt in 55% van
de gevallen veroorzaakt door de ziekte, vooral door
interstiti€le longziekte en pulmonale hypertensie
(samen 60% van de doodsoorzaken) en
hartbetrokkenheid.!

Casus

Een 31-jarige gehuwde patiénte, moeder van twee jonge
kinderen, presenteert zich in 2011 op de polikliniek
Reumatologie met algehele pijnklachten en vermoeidheid.
Ook heeft ze last van kortademigheid, vooral bij inspanning,
en ze heeft last van zuurbranden, met name als ze in bed
ligt, komt het maagzuur omhoog. Ze heeft aanvallen van
Raynaud van de handen die maximaal 30 minuten duren en
ze heeft pijnlijke kleine littekens (pitting scars) op bijna alle
vingertoppen. Patiénte heeft tevens gewrichtsklachten met
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zwellingen en bewegingsbeperkingen van de polsen. Haar
huid jeukt en ze heeft een strak gevoel van de huid van
gezicht en handen. De diagnose systemische sclerose
wordt gesteld op basis van antitopoisomerase-antistoffen,
fenomeen van Raynaud, pitting scars, huidverstrakking,
artritis en friction rubs. Tevens zijn er aanwijzingen voor
beginnende longfibrose op CT-thorax.

Inmiddels is het 2020 en vele ziekenhuisbezoeken en
behandelingen later. Patiénte gaat na een ziekenhuis-
opname vanwege een paralytische ileus naar huis. Ze krijgt
al langer verpleegkundige zorg in de thuissituatie. Deze
zorg bestaat uit hulp bij de lichamelijke verzorging, die ze
nodig heeft vanwege haar beperkte handfunctie en
bewegingsbeperkingen ten gevolge van contracturen. Ook
wordt ze sinds vijf weken thuis intraveneus behandeld met
antibiotica vanwege osteomyelitis bij een gangreneus
digitaal ulcus (zie figuur 5). De brief die de ziekenhuisarts
aan de huisarts en thuiszorg stuurt schetst haar situatie:
‘Patiénte van 40 jaar met in de voorgeschiedenis diffuse
systemische sclerose met hierbij een interstitieel longbeeld en
gastro-intestinale motiliteitsstoornissen, waarvoor sonde-
voeding, werd opgenomen in verband met een recidief
paralytische ileus. Zij werd geklysmeerd met goed resultaat en
tiidens opname nam haar misselijkheid af. Na een periode van
niets per os kon ze weer met succes starten met sondevoeding
via percutane enteroscopische gastrostomie.

Patiénte komt over één week op de polikliniek Reumatologie
voor controle van haar maag-darmklachten en om te
beoordelen hoe lang de behandeling met flucloxacilline
intraveneus voor de indicatie osteomyelitis 3¢ vinger rechts
nog gecontinueerd moet worden.’

Systemische sclerose verloopt bij elke patiént anders,
voorgaande casus is een voorbeeld van hoe het een
patiént kan vergaan. m

ROL VERPLEEGKUNDIG SPECIALIST

De verpleegkundig specialist:

+ verleent medisch-verpleegkundig geintegreerde zorg
als zelfstandig behandelaar (regievoerend of
medebehandelaar);

maakt deel uit van het multidisciplinaire behandel-
team en vervult een brugfunctie tussen de medici,
verpleegkundigen en andere zorgverleners;

toont leiderschap in de zorg en de
deskundigheidsbevordering van verpleegkundigen.
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