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1. Einleitung

Bei einer Pravalenz von etwa 300 Erkrank-
ten pro eine Million Einwohner in Europa

sind in Deutschland etwa 20.000 Men-
schen von einer systemischen Sklerose
(SSc) betroffen, Frauen 5-mal haufiger
als Manner. Die Diagnosestellung und
Therapie der SSc sollten moglichst friih
erfolgen. Die Prognose des Krankheitsver-
laufes hangt maRgeblich von den jeweili-
gen Organmanifestationen ab, wobei die
Erkrankung durch ihr heterogenes Bild in
hohem MaRe einer individualisierten The-
rapie und einer engen interdisziplindren
Abstimmung bedarf.

Empfehlungen der European Alliance
of Associations for Rheumatology (EU-
LAR) zur Therapie der SSc wurden 2017
publiziert [1] und 2024 aktualisiert [2].
In Deutschland existierte bislang keine
Leitlinie zur Diagnostik und Therapie
der SSc. Das S2k-Leitlinien-Format gibt
uns die Moglichkeit konkrete und aus
Erfahrungen abgeleitete Empfehlungen
auszusprechen. Die Leitlinie richtet sich
hierbei an alle in der Behandlung der SSc
eingebundenen Fachdisziplinen, Betroffe-
ne und Selbsthilfegruppen. Die ,Leitlinie
Diagnostik und Therapie der systemi-
schen Sklerose” soll dazu beitragen, die
Versorgung von Erkrankten mit SSc zu
verbessern.

Zur Erstellung der S2k-Leitlinie erfolg-
te keine systematische Literaturrecherche
und -bewertung. Die abzudeckenden The-
menbereiche wurden im Konsens mit Zu-
stimmung von allen stimmberechtigten
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Tab.1 Dreistufiges Schema zur Graduierung von Empfehlungen

Beschreibung Ausdrucksweise Symbol (fakultativ)
Starke Empfehlung Soll/Soll nicht /Ul

Empfehlung Sollte/sollte nicht 7l

Empfehlung offen Kann erwogen/verzichtet werden | <

Tab.2 Feststellung der Konsensstarke

Klassifikation der Konsensusstarke

Starker Konsens

>95 % der Stimmberechtigten

Konsens

>75-95 % der Stimmberechtigten

Mehrheitliche Zustimmung

>50-75 % der Stimmberechtigten

Keine mehrheitliche Zustimmung

<50% der Stimmberechtigten

Mitgliedern erarbeitet. Neben der Evidenz
wurden bei der Empfehlungsstarke unter
anderem klinische Erfahrung und Patien-
tenpréferenz beriicksichtigt. Die Konsens-
starke wurde gemdl3 @ Tab. 1 klassifiziert.
Die verwendete Empfehlungsgraduierung
ist in @ Tab. 2 angegeben.

Hier abgedruckt finden Sie die Kurz-
version der Leitlinie. Ausfiihrliche Erkla-
rungen und Empfehlungen finden Sie in
der Langversion (unter https://doi.org/10.
1007/500393-025-01696-y).

2. Ubergeordnete Empfehlungen

SSc-Erkrankte sollen interdisziplinar versorgt
werden.
i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung Il.

SSc-Erkrankte sollen an einem Zentrum fiir
SSc behandelt werden.
1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung lll.

Eine frithe Diagnosestellung und eine rasche
Therapieeinleitung sind wichtig, um Organ-
schaden zu vermeiden, Schmerzen zu redu-
zieren und die Beweglichkeit zu erhalten.
1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung IV.

Patientenschulung und partizipative Ent-
scheidungsfindung sollen Teil der Behand-
lung sein.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung V.

Die Aktivitat und Auspragung der SSc sollen
durch regelmdBige Untersuchungen, unter
Zuhilfenahme der jeweiligen (validierten)
Instrumente und diagnostischen Methoden
liberwacht werden.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung VI.

Die medikamentdse Behandlung soll sich an
dem individuellen Risikoprofil der Erkrank-
ten, Komorbiditdten und der am schwersten
betroffenen Organmanifestation orientieren.
i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung VII.

Patienten-adaptierte physikalische Thera-
piemodalitdten sowie Kalteschutz, Schutz
vor Verletzungen, Nikotinkarenz, Verzicht
spater Mahlzeiten bei ausgewogener Erndh-
rung und regelmaBige sportliche Betdtigung
sowie rehabilitative MaBBnahmen sollen Teil
einer jeden SSc-Behandlung sein.

1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung VIIl.

Bei jedem Erkrankten mit SSc sollte eine Teil-
nahme im DNSS-Register und an einer Thera-
piestudie gepriift werden.
1), starker Konsens: 100 %

2.1 Aligemeine Empfehlungen
zu korperlicher Untersuchung,
Labor und Scores bzw.
Patientenfragebdgen

(@Abb. 1)

3. Empfehlungen zu einzelnen Ma-
nifestationen/Organbeteiligungen

3.1 Hautsklerose

Empfehlung 1.1

Die Hautsklerose sollte mithilfe des modifi-
zierten Rodnan-Skin-Scores beurteilt wer-
den.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 1.2

Eine progrediente Hautsklerose soll immun-
suppressiv behandelt werden.
i, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 1.3

Bei Hautsklerose und bei funktionellen Ein-
schrankungen sollen friihzeitig Lymphdraina-
gen und Physiotherapie eingesetzt werden.
i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 1.4

Systemische Glukokortikoide sollten nicht
fiir die Therapie der Hautsklerose eingesetzt
werden.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 1.5

Eine etablierte Therapie der Calcinosis cutis
ist nicht belegt.
<, starker Konsens: 100 %

3.2 Periphere vaskuldre Stérungen

Empfehlung 2.1

Bei Abkldarung eines Raynaud-Phanomens
(RP) soll die SSc als prognostisch bedeutsame
Differenzialdiagnose stets erwogen werden.
i, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.2

RegelmaBige Evaluationen sollen beziiglich
RP, trophischen Verdanderungen und digitalen
Ulzera erfolgen.

i, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.3

Zur Abklarung eines RP sollen die Kapillarmi-
kroskopie und Autoantikorperdiagnostik ein-
gesetzt werden.

i1, starker Konsens: 100 %
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Leitlinien

V.a. systemische Sklerose
Red Flags: RP > 30 Jahre;
RP bei Mannern;

Hautverdickung mit
fehlendem Faustschluss;
digitale Ulzera

Bestatigung der Diagnose;
Erstdiagnose

Follow-up:

in den ersten 5 Jahren
moglichst vierteljahrlich,
danach mind. halbjahrlich

Minimaldiagnostik

/- Labor inkl.: Differenzia[-BB,\

EiweiB-Elektrophorese, Nieren-
/Leberwerte,
Entziindungsparameter, TSH,
Gerinnung, CK, Troponin und
NT-ProBNP; U-Stix;
* Autoantikorper: ANAs, Scl70-
/Anti-Centromere-/RNA POLIlI-
PmScl-AK, APS-AK
+ Kapillarmikroskopie
* Lungenfunktion
+ Hautbeurteilung:
“Puffy fingers“?; Mundoffnung
reduziert?; Zungenband verdickt?;

Digitale Ulzera/Pits sichtbar?

Teleangiektasien?
Hyperpigmentierung?

/ Erganzendes Organscreening:
* 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 (auBer mRSS optional):

+ mRSS

* (s)-HAQ
* MUST
* QualiSex

A

RegelmiRBige Untersuchungen:
Klinische Untersuchung inkl.
Labor*; mRSS, digitale Ulzera

* 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 (auler mRSS optional):

*+ mRSS

+ (s)-HAQ
* MUST
* QualiSex

oA

Abb. 1 A Allgemeine Empfehlungen zu kérperlicher Untersuchung, Labor und Scores bzw. Patientenfragebdgen. DLCO Dif-
fusionskapazitat fiir Kohlenmonoxid, RP Raynaud-Phanomen, mRSS modifizierter Rodnan-Skin-Score, MUST Malnutrition
Universal Screening Tool, MRT Magnetresonanztomographie, s HAQ Scleroderma Health Assessment Questionaire, 0GD Oso-
phagogastroduodenoskopie. *Minimal Empfehlung Labor bei Follow-up: Diff-BB, Krea, Harnstoff, Harnsdure, GOT/GGT, LDH,

NT-proBNP, U-Stix

Empfehlung 2.4

Bei Verdacht auf Digitalarterienverschliisse
sollte das Vorliegen einer Makroangiopathie
abgeklart werden.

11, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.8

Bei digitalen Ulzera soll der Endothelinre-
zeptorantagonist Bosentan zur Anwendung
kommen, um neuen Ulzera vorzubeugen.
1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.5

Bei RP kann der Einsatz von Kalziumkanal-
blockern vom Dihydropyridintyp erwogen
werden.

<>, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.6

Beim schweren RP oder bei digitalen Ulzera
sollen PDE-5-Inhibitoren oder i.v.-Prostazykli-
nanaloga (praferenziell lloprost) zum Einsatz
kommen.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.7

Beim refraktaren RP kénnen Angiotensin-Il-
Rezeptorantagonisten, selektive Serotonin-
Reuptake-Hemmer oder eine topische Be-
handlung mit nitrathaltigen Salben erwogen
werden.

<, starker Konsens: 94 %
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Empfehlung 2.9

Bei Anhaltspunkten fiir Digitalarterienver-
schliisse kann der Einsatz eines Thrombozy-
tenaggregationshemmers (ASS 100 mg/Tag)
erwogen werden.

<, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 2.10

Bei Makroangiopathie und arterioskleroti-
schen Veranderungen soll eine medikamen-
tose Sekundarprophylaxe nach aktuell giilti-
gen Leitlinien erfolgen.

1), starker Konsens: 100 %

(@ Abb. 2)

3.3 Lungenbeteiligung bei SSc

Empfehlung 3.1

Bei Erstdiagnose einer SSc sollen Auskultati-
on, Lungenfunktion (mit DLCO-Bestimmung)

und eine Diinnschicht-CT-Thoraxuntersu-
chung erfolgen.
i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 3.2

Bei allen SSc Erkrankten sollen regelméBige
Auskultationen der Lunge und Lungenfunkti-
ons-Tests erfolgen. Bei neuen Auffalligkeiten
soll eine Diinnschicht-CT des Thorax erganzt
werden.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 3.3

Bei SSc-ILD-Erkrankten mit einer nachgewie-
senen Progression der SSc-ILD oder Risikofak-
toren soll eine immunsuppressive Therapie
durchgefiihrt werden.

fif), Konsens: 87 %

Empfehlung 3.4

Bei SSc-ILD sollte eine antifibrotische Thera-
pie durchgefiihrt werden.
fi, starker Konsens: 100 %




S2k-Leitlinie
Systemische Sklerose

Allgemeine Empfehlungen und
Patientenedukation

= Akren und Kérperstamm warm halten
= Schutz der Hande bzw. FliBe vor Traumen, Hautpflege
®*  Rauchstopp

Pharmakologische Therapie

Therapie peripherer vaskuldrer Stérungen bei systemischer Sklerose

Raynaud-Phdanomen Digitale Ulzera Makroangiopathie

=  Erstlinie = CKB = iv.-Prostazyklinanaloga =  Thrombozyten-
aggregationshemmer
»  Zweitlinie = PDES-Inhibitor oder i.v.-Prostazyklinanaloga erwégen

= Drittlinie .

i.v.-Prostazyklinanaloga oder PDE5-Inhibitor*
= AT |-Rezeptor-Antagonist, Fluoxetin, topische Nitrate

= Sekundirprophylaxe

= Erganzende medikamentése
Therapie

=  Prdvention neuer
digitaler Ulzera:
ERA Bosentan

= Leitliniengerechte
medikamentdse
Sekundarprophylaxe
bei Nachweis
arteriosklerotischer
Veranderungen, insb.
potentes Statin

Abb. 2 <« Empfohlener Be-
handlungsalgorithmus pe-
ripherer vaskulérer Stérun-
gen bei systemischer Skle-

rose. CKB Kalziumkanalblo-

=  Antibiotische Therapie bei Wundinfektion
= Analgetikatherapie bei Ischdmieschmerz

cker, ERA Endothelinrezep-
torantagonist, PDE5 Phos-

*Je nach erfolgter Zweitlinientherapie erfolgt der Substanzwechsel.

Empfehlung 3.5

Bei SSc-ILD und GERD sollen PPls eingenom-
men werden.
i1, starker Konsens: 100 %

3.4 Pulmonal(arterielle) Hypertonie

Empfehlung 4.1

Diagnostik und Therapie der pulmonalen
Hypertonie bei SSc sollen gemaf den Leitli-
nien kardiologischer und pneumologischer
Fachgesellschaften erfolgen.

i1 starker Konsens: 100 %

Empfehlung 4.2

Bei der SSc soll eine jahrliche Risikobeurtei-
lung beziiglich einer pulmonalen Hypertonie
durchgefiihrt werden. Neben Anamnese und
korperlicher Untersuchung sollten Biomarker
(z.B. NT-proBNP) bestimmt und eine Echokar-
diographie erwogen werden.

i, Konsens: 83 %

Empfehlung 4.3

Ausgehend von den Befunden des Screenings
soll die Indikation fiir eine Rechtsherzkathe-
teruntersuchung tiberpriift werden (z.B.nach
DETECT-Algorithmus). Auch bei einer unge-
kldrten persistierenden Dyspnoe soll eine
Rechtsherzkatheteruntersuchung durchge-
fiihrt werden.

fif1, Konsens: 83 %

Empfehlung 4.4

Die initiale Therapie einer pulmonalarteriel-
len Hypertonie soll bei fehlenden Kontraindi-
kationen mit einer Kombination aus Endothe-
linrezeptorantagonist und Phosphodiestera-
se-5-Inhibitor erfolgen.

1), starker Konsens: 100 %

phodiesterase 5, AT/ Angio-
tensin|

Empfehlung 5.4

Bei Verdacht auf eine primdre SSc-Herzbetei-
ligung sollte das akute Koronarsyndrom als
Differenzialdiagnose erwogen werden und
gemaf der aktuellen kardiologischen Leitli-
nie abgeklart werden.

fi, starker Konsens: 100 %

3.5 Herzbeteiligung bei SSc

Empfehlung 5.1

Eine Herzbeteiligung soll initial durch Anam-
nese, korperliche Untersuchung, Biomarker
(Troponin, BNP/NT-proBNP), EKG, Langzeit-
EKG und Echokardiographie evaluiert wer-
den.

1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung 5.2

Bei Hinweisen auf eine SSc-Herzbeteiligung
sollte ein Kardio-MRT durchgefiihrt werden.
Verlaufskontrollen sollten nach individueller
Abwédgung erfolgen.

11, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 5.3

Eine Myokardbiopsie zur Abkldrung einer pri-
maren SSc-Herzbeteiligung soll nicht routine-
maBig durchgefiihrt werden.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 5.5

Eine Therapie mit Antiarrhythmika, medi-
kamentose Herzinsuffizienztherapie, KHK-
Therapie, Schrittmacher- bzw. Kardioverter-
Defibrillator-Therapie und elektrophysiologi-
sche Ablationen sollten gemaf den kardiolo-
gischen Leitlinien erfolgen.

11, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 5.6

Bei Erkrankten mit einer primaren SSc-Herz-
beteiligung sollte eine immunsuppressive
Therapie durchgefiihrt werden.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 5.7

Zur Verlaufskontrolle bei SSc-Herzbetei-
ligung sollten mindestens alle 6 Monate
BNP/NT-proBNP und Troponin bestimmt und
mindestens einmal jahrlich eine Echokardio-
graphie sowie ein Ruhe-EKG und ein Langzeit-
EKG durchgefiihrt werden.

1), starker Konsens: 100 %
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3.6 Zahn-Mund-Kiefer-Beteiligung

Empfehlung 6.1

Bei SSc-Erkrankten sollte initial und mindes-
tens einmal jahrlich eine genaue Erhebung
von Zahn- und Parodontalstatus und die In-
spektion aller Mundschleimhautregionen er-
folgen, insbesondere bei einer eingeschrank-
ten Munddffnung.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 6.2

Zur Erfassung einer Verbreiterung des Par-
odontalspaltes (Frithsymptom) und von Kno-
chenresorptionsprozessen  (Spatsymptom)
sollte eine radiologische Diagnostik durchge-
fiihrt werden.

i, Konsens: 94 %

Empfehlung 6.3

In Abhdngigkeit vom Schweregrad der Mit-
beteiligung des Kauorganes und einer ein-
geschrankten Hand- und Fingermobilitat bei
SSc-Betroffenen sollte individuell festgelegt
werden, wie hdufig Zahnstein und weiche
bakterielle Beldge (Plaque/Biofilm) entfernt
werden miissen.

1, Konsens: 94 %

Empfehlung 6.4

Bei Zahnverlust sollte auch bei SSc-Erkrank-
ten das Kauorgan funktionell und asthetisch
mit konventionellem festsitzendem und/oder
herausnehmbarem Zahnersatz versorgt wer-
den. Die Vor- und Nachteile einer Implantat-
chirurgischen und einer prothetischen Ver-
sorgung sollten im Rahmen einer interdiszi-
plindren Risiko-Nutzen-Abwagung bespro-
chen werden.

1, Konsens: 89 %

3.7 Gastrointestinale Beteiligung

Empfehlung 7.1

SSc-Erkrankte sollten regelmaBig nach Funk-
tionsstérungen des oberen und unteren Gas-
trointestinaltraktes befragt werden.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 7.2

Bei Refluxbeschwerden und einer erfolg-
losen probatorischen Refluxtherapie oder
bei Alarmsymptomen soll eine Endoskopie
durchgefiihrt werden.

1), starker Konsens: 100 %
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Empfehlung 7.3

Das Management der Erkrankten mit Hin-
weisen auf eine Refluxkrankheit (GERD) bzw.
Dysphagie sollte gemal der aktuellen Reflux-
Leitlinie [3] durchgefiihrt werden.

11, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 8.5

Betroffene mit einer arteriellen Hypertonie
und Proteinurie sollten mit AT1-Rezeptorblo-
ckern, ggf. in Kombination mit Kalziumanta-
gonisten antihypertensiv behandeln werden.
fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 7.4

SSc-Betroffene sollten mittels Gewichtsan-
gaben und eines validierten Instrumentes
(z.B. Malnutrition Universal Screening Tool
[MUST]) auf Mangelerndhrung gescreent
werden.

11, starker Konsens: 100 %

3.8 Nierenbeteiligung bei
systemischer Sklerose

Empfehlung 8.1

Nierenfunktion (Kreatinin und ggf. Cystatin-
(), Urinparameter (Protein-Kreatinin-Ratio)
und Blutdruck sollen bei Betroffenen mit SSc
alle 6 Monate kontrolliert werden.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 8.2

Zur Einschdtzung einer SSc-assoziierten rena-
len Krise sollte man sich an den Klassifikati-
onskriterien fiir die hypertensive und normo-
tensive renale Krise orientieren.

1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung 8.3

Der Blutdruck soll bei Betroffenen mit SSc
und Risikofaktoren fiir eine renale Krise zwei-
mal pro Woche kontrolliert werden, bevor-
zugt als Selbstmessung zu Hause. Bei Blut-
druckanstieg um systolisch >30mmHg be-
ziehungsweise diastolisch >20mmHg sollte
die behandelnde Arztin/der behandelnde
Arzt konsultiert werden.

i1, f1, Konsens: 89 %

Empfehlung 8.4

Eine Glukokortikoidtherapie mit >10mg
Prednisolondquivalent pro Tag sollte vermie-
den werden. Falls dennoch erforderlich, sollte
insbesondere bei Vorliegen von weiteren Ri-
sikofaktoren fiir eine renale Krise wie RNA-
Polymerase-lll-Antikorper und einer Herz-
beteiligung die Nierenfunktion mindestens
wdchentlich kontrolliert werden.

1, Konsens: 94 %

Empfehlung 8.6

Schon bei Verdacht auf eine renale Krise soll
eine Nephrologin/ein Nephrologe friihzeitig
hinzugezogen werden und die Behandlung
in einem SSc-Zentrum erfolgen.

fi1), Konsens: 89 %

Empfehlung 8.7

Eine Nierenbiopsie ist zur Diagnostik der SSc-
assoziierten renalen Krise nicht zwingend er-
forderlich, sollte aber in unklaren Fallen in Er-
wdgung gezogen werden.

i, Konsens: 94 %

Empfehlung 8.8

ACE-Inhibitoren (ACEi) sind die Therapie der
Wahl bei der SSc-assoziierten renalen Krise
und sollen bis zur maximal tolerablen Dosis
rasch gesteigert werden, auch wenn sich die
Nierenfunktion hierunter verschlechtert. Bei
Intoleranz eines ACEi kann als 2. Wahl ein
AT1-Rezeptorblocker eingesetzt werden.

i1, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 8.9

Bei Zeichen der thrombotischen Mikroangio-
pathie, insbesondere bei einer ausgepragten
Thrombozytopenie, Zeichen einer TTP oder
eines aHUS kann eine Plasmapheresetherapie
in Erwdgung gezogen werden. Die Therapie
mit einem ACE:i soll trotzdem fortgefiihrt wer-
den.

<>, fif), starker Konsens: 100 %

Empfehlung 8.10

SSc-Erkrankte mit renaler Krise und mit fol-
genden Risikofaktoren fiir eine erhohte Mor-
talitat sollten intensivmedizinisch iiberwacht
werden: Blutdruck >180/>100mmHg, zere-
braler Krampfanfall, Lungenédem, Tachyar-
rhythmie, schweres akutes Nierenversagen.
fi, Konsens: 88 %

Empfehlung 8.11

Die Therapie mit ACEi soll grundsatzlich lang-
fristig nach einer renalen Krise fortgefiihrt
werden, auch bei Eintritt einer dialysepflich-
tigen Niereninsuffizienz, da sich die Nieren-
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3.9 Muskuloskeletale (MSK)
Manifestationen der Systemsklerose

Empfehlung 9.1

Sehnenreiben ist bei SSc-Erkrankten mit
schweren Organmanifestationen und einer
hohen Mortalitéat assoziiert und sollte syste-
matisch erfasst werden.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 9.2

Physiotherapie und physikalische Therapie
sind wichtig fiir den Erhalt der Funktion und
sollen bei allen SSc-Erkrankten mit MSK-Ma-
nifestationen regelmafig durchgefiihrt wer-
den.

1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung 9.3

Die Therapie von MSK-Manifestationen sol/
unter Beriicksichtigung aller Organmanifes-
tationen erfolgen. Glukokortikoide kénnen
zur Uberbriickung eingesetzt werden, linge-
re Therapien mit >10mg Prednisolon sollen
nicht eingesetzt werden.

1, <, ||, starker Konsens: 100 %

Bei 3-fachem Kreatinin

fruher Dialysebeginn

Anstieg (oder > 200 pmol/I),
Oligurie oder Hyperkalidgmie:

renversagen, ARB Angio-
tensin-1-Rezeptor-Blocker,
- SBD systolischer Blut-
druck, DBP diastolischer
Blutdruck, MAP mittlerer
arterieller Blutdruck

Empfehlung 9.4

Bei Arthritis, Tendinitis, Enthesitis und My-
opathien soll eine immunmodulierende The-
rapie durchgefiihrt werden. Bis zum Wir-
kungseintritt kdnnen eine (iberbriickende
Therapie mit Glukokortikoiden und NSAR so-
wie eine Lokaltherapie mit Glukokortikoiden
erfolgen.

i), <>, starker Konsens: 100 %

3.10 Patientenorientierte Parameter
und Selbsthilfegruppen

Empfehlung 10.1

Bei SSc-Erkrankten sollen regelmaBig Lebens-
qualitat, Depressivitdt und Fatigue erfasst
und in einem multimodalen Therapiekon-
zept beriicksichtigt werden.

Der Einsatz von validierten Instrumenten
kann erwogen werden.

i), <>, starker Konsens: 100 %

3.11 Fertilitat, Sexualitat und
Schwangerschaft bei systemischer
Sklerose

Empfehlung 11.1

Die Familienplanung soll bereits zu Beginn
der SSc-Therapie in das Behandlungskonzept
einbezogen werden.

1), starker Konsens: 100 %

Empfehlung 11.2

SSc-Betroffenen im reproduktionsfahigen Al-
ter sollen vor einer Cyclophosphamid-Thera-
piefertilitatsprotektive MaBnahmen angebo-
ten werden.

fif), Konsens: 94 %

Empfehlung 11.3

Sexuelle Dysfunktion bei Frauen und erektile
Dysfunktion bei Mdannern mit SSc sollten er-
fasst und bei Vorhandensein interdisziplinar
behandelt werden.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 11.4

Bei Patientinnen mit Kinderwunsch sollte das
Vorhandensein von Antiphospholipid-AK und
Anti-SSA/SSB-AK in der Planung beriicksich-
tigt werden.

fi, starker Konsens: 100 %

Empfehlung 11.5

Vor einer Konzeption sollte die Krankheitsak-
tivitat 6 bis 12 Monate unter einer Therapie
stabil niedrig sein, die wahrend der Schwan-
gerschaft fortgesetzt werden kann.

fi, starker Konsens: 100 %
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Empfehlung 11.6

Schwangerschaften von SSc-Patientinnen
sollen als Risikoschwangerschaften einge-
stuft und interdisziplindr betreut werden.
i1, starker Konsens: 100 %

3.12 Stammzelltransplantation und
andere zelluldre Therapien

Empfehlung 12.1

Die autologe hd@matopoetische Stammzell-
transplantation (aHSCT) stellt bei der pro-
gressiven SSc mit Haut- und Lungenbeteili-
gung eine etablierte und effektive Therapie
fiir friihe und/oder rapid progressive Verlaufe
dar. Eine Diskussion dieser Therapieoption
sollte bei entsprechender Risikokonstellation
moglichst friih erfolgen.

1, Konsens: 94 %

Empfehlung 12.2

Eine autologe Stammzelltransplantation soll
nur an Zentren mit ausreichender Erfahrung
durchgefiihrt werden.

i1, starker Konsens: 100 %

Korrespondenzadresse

Prof. Dr. Jorg C. Henes

Medizinische Klinik Il (Hédmatologie, Onkologie,
klinische Immunologie und Rheumatologie),
Universitatsklinikum Tiibingen
Otfried-Miiller-St. 10, 72070 Tiibingen,
Deutschland
joerg.henes@med.uni-tuebingen.de

Prof. Dr. Norbert Blank

Medizinische Klinik V, Sektion Rheumatologie,
Universitatsklinikum Heidelberg

Im Neuenheimer Feld 410, 69120 Heidelberg,
Deutschland
Norbert.Blank@med.uni-heidelberg.de

Einhaltung ethischer Richtlinien

Interessenkonflikt. Die Leitlinie wurde durch die
federfiihrende Gesellschaft Deutsche Gesellschaft fiir
Rheumatologie und Klinische Inmunologie e.V. finan-
ziert.Ein finanzieller Einfluss externer Interessentrager
bestand nicht. Die Angaben zu den Interessen wurden
mithilfe des Portals der AWMF zu Interessenkonflik-
ten und mithilfe des AWMF-Formblatts erhoben und
auf einen thematischen Bezug zur Leitlinie bewertet.
Potenzielle Interessenkonflikte und entsprechende
Einschrdnkungen in der Erarbeitung der Leitlinie oder
den Konsensuskonferenzen aller beteiligter Autorin-
nen und Autoren sindim AWMF-Portal unter dem Link
https://registerawmf.org/de/leitlinien/detail/060-
014 hinterlegt und im Detail ausgefiihrt.

858  Zeitschrift fiir Rheumatologie 10 - 2025

Fiir diesen Beitrag wurden von den Autor/-innen
keine Studien an Menschen oder Tieren durchgefiihrt.
Fiir die aufgefiihrten Studien gelten die jeweils dort
angegebenen ethischen Richtlinien.

Literatur

1. Kowal-Bielecka O, Fransen J, Avouac J, Becker M,
Kulak A, Allanore Y, et al (2017) Update of EULAR
recommendations for the treatment of systemic
sclerosis. AnnRheum Dis 76(8):1327-1339

. Del Galdo F, Lescoat A, Conaghan PG, Bertoldo
E, Colic J, Santiago T, et al (2024) EULAR
recommendations for the treatment of systemic
sclerosis: 2023 update. Ann Rheum Dis

. Nassar M, Ghernautan V,Nso N, Nyabera A, Castillo

FC, Tu W, et al. Gastrointestinal involvement in

systemic sclerosis: An updated review. Medicine

(Baltimore).2022;101(45):e31780.

Cole A, Ong VH, Denton CP. Renal Disease and Sys-

temic Sclerosis: an Update on Scleroderma Renal

Crisis. Clin Rev Allergy Immunol. 2023;64(3):378-

91

N

w

Eal

Hinweis des Verlags. Der Verlag bleibt in Hinblick
auf geografische Zuordnungen und Gebietsbezeich-
nungen in veréffentlichten Karten und Instituts-
adressen neutral.

Langfassung online

Die Langfassung zur hier abgedruckten Kurzfassung der S2k-Leitlinie ,Diagnostik und
Therapie der systemischen Sklerose” finden Sie online.

Scanen Sie einfach diesen QR-Code und lesen Sie direkt
los:

Oder folgen Sie diesem Link
https://doi.org/10.1007/500393-025-01696-y



https://register.awmf.org/de/leitlinien/detail/060-014
https://register.awmf.org/de/leitlinien/detail/060-014

Affiliations

'Medizinische Klinik Il (Hdmatologie, Onkologie, klinische Immunologie und Rheumatologie),
Universitatsklinikum Tiibingen, Tubingen, Deutschland; 2Sklerodermie Selbsthilfe e.V., Heilbronn,
Deutschland; *Lungenklinik, Kliniken der Stadt K6In gGmbH, K&In, Deutschland; *Sektion Angiologie,
Med. Klinik und Poliklinik IV, LMU Klinikum, Miinchen, Deutschland; °Klinik fir Rheumatologie,
Universitatsklinikum Diisseldorf, Diisseldorf, Deutschland; °Department of Cardiology and Angiology,
University Hospital Heidelberg, Heidelberg, Deutschland; ’ Angiology Group Practice Brado - Erbel,
Heidelberg, Deutschland; ®Helios Kliniken Krefeld und Duisburg, Krefeld, Deutschland; °Department of
Dermatology, University Hospital Tiibingen, Eberhard Karls Universitét Tiibingen, Tiibingen, Deutschland;
Klinik und Poliklinik fiir Dermatologie, Universitétsklinikum Carl Gustav Carus an der Technischen
Universitat Dresden, Dresden, Deutschland; ' Zentrum fiir Innere Medizin Ill, Medizinische Klinik und
Poliklinik (Nephrologie/Rheumatologie/Endokrinologie), Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf,
Hamburg, Deutschland; Klinik und Poliklinik fir Dermatologie und Venerologie, Universitatsklinik KoIn,
KoIn, Deutschland; " Lehrstuhl und Abteilung fiir Zahnérztliche Chirurgie und Poliklinische Ambulanz,
Department fiir Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde, Fakultat fiir Gesundheit, Universitat Witten/Herdecke,
Witten, Deutschland; " CeSER, Standort ZBZ, Witten, Deutschland; ™ Abteilung fiir Rheumatologie und
Klinische Immunologie, Campus Kerckhoff, Justus-Liebig Universitat GieBen, Bad Nauheim, Deutschland;
**Klinik fiir Pneumologie, Universitatsspital Basel, Basel, Schweiz; ' Klinik fiir Rheumatologie,
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Libeck, Deutschland; *Klinik fiir Innere Medizin |
(Gastroenterologie, Hepatologie, Pneumologie, internistische Intensivmedizin, Endokrinologie,
Infektiologie, Rheumatologie, Erndhrungs- und Altersmedizin), Universitatsklinikum Schleswig-Holstein,
Kiel, Deutschland; " Rheumatologie/klinische Immunologie, Medizinische Klinik und Poliklinik II,
Universitatsklinikum Wiirzburg, Wiirzburg, Deutschland; *Klinik fiir Rheumatologie, Universitatsklinikum
Dusseldorf, Diisseldorf, Deutschland; ' Klinik fiir Rheumatologie, Krankenhaus Porz am Rhein gGmbH,
Koln, Deutschland; * Fakultét fiir Gesundheit/Department fiir Humanmedizin, Universitat
Witten/Herdecke, Witten, Deutschland; *Klinik fiir Dermatologie, Venerologie und Allergologie, Charité,
Berlin, Deutschland; *Innere Medizin Il (Nephrologie, Rheumatologie, Inmunologie, Endokrinologie),
Krankenhaus der Barmherzigen Briider Trier, Medizincampus der Universitatsmedizin Mainz, Trier,
Deutschland; *Medizinische Klinik V, Sektion Rheumatologie, Universitatsklinikum Heidelberg,
Heidelberg, Deutschland

Zeitschrift fiir Rheumatologie 10- 2025 859



	S2k-Leitlinie „Diagnostik und Therapie der systemischen Sklerose“
	Inhalt
	1. Einleitung
	2. Übergeordnete Empfehlungen
	2.1 Allgemeine Empfehlungen zu körperlicher Untersuchung, Labor und Scores bzw. Patientenfragebögen

	3. Empfehlungen zu einzelnen Manifestationen/Organbeteiligungen
	3.1 Hautsklerose
	3.2 Periphere vaskuläre Störungen
	3.3 Lungenbeteiligung bei SSc
	3.4 Pulmonal(arterielle) Hypertonie
	3.5 Herzbeteiligung bei SSc
	3.6 Zahn-Mund-Kiefer-Beteiligung
	3.7 Gastrointestinale Beteiligung
	3.8 Nierenbeteiligung bei systemischer Sklerose
	3.9 Muskuloskeletale (MSK) Manifestationen der Systemsklerose
	3.10 Patientenorientierte Parameter und Selbsthilfegruppen
	3.11 Fertilität, Sexualität und Schwangerschaft bei systemischer Sklerose
	3.12 Stammzelltransplantation und andere zelluläre Therapien

	Literatur


