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Undifferenzierte Kollagenosen

Falk Hiepe

1 Einleitung

Eine undifferenzierte Kollagenose ist eine oligosymptomatische Bindegewebser-
krankung mit begrenztem Autoantikérper-Repertoire, das nicht den Klassifikati-
onskriterien einer spezifischen Kollagenose wie dem systemischen Lupus erythe-
matodes, dem Sjégren-Syndrom, der Systemischen Sklerose, einer autoimmun-be-
dingten Myositis oder der Mischkollagenose entspricht. Nur wenige Patienten mit
einer undifferenzierten Kollagenose entwickeln eine definierte Kollagenose.

In Bezug auf Pravalenz und Inzidenz von undifferenzierten Kollagenosen lie-
gen derzeit keine Daten vor, wobei Mosca et al. angeben, dass in rheumatologischen
Kliniken 20-52 % der Patienten mit einer Kollagenose maoglicherweise eine undif-
ferenzierte Kollagenose haben. Mit einem Verhéltnis von 20 : 1 gegeniiber Mannern
sind hauptséchlich Frauen von dieser Erkrankung betroffen. Das Durchschnittsal-
ter bei Erstmanifestation betrégt 32 Jahre (Spanne: 7-72 Jahre).

2 Fachérztliche Diagnostik/Klassifikationskriterien

Vorlaufige Klassifikationskriterien wurden 1990 von Mosca et al. vorgeschlagen.

1. Anzeichen und Symptome, die auf eine Kollagenose hindeuten, aber die Krite-
rien einer definierten Kollagenose nicht ausreichend erfiillen,

2. Positive ANA,

3. Krankheitsdauer von mindestens 3 Jahren. Bei Patienten mit kiirzerer Krank-
heitsdauer (<3 Jahre) wird die Erkrankung als frithe undifferenzierte Kolla-
genose eingestuft. Wihrend dieser 3 Jahre entwickeln einige der Patienten mit
sogenannter ,frither undifferenzierter Kollagenose® eine definierte Kollagenose.

Inzwischen wurde eine Anderung vorgeschlagen, um die Fehldiagnose einer tran-
sitorischen oder frithen, definierten Kollagenose zu vermeiden (Tabelle 1).
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Differentialdiagnosen: definierte Kollagenose (systemischer Lupus erythema-
todes, primidres Sjogren-Syndrom, systemische Sklerose, Dermatomyositis, Poly-
myositis, Mischkollagenose, Sklerodermie/Myositis-Overlap-Syndrom), ANA-po-
sitive rheumatoide Arthritis.

3 Anforderungen an den Hausarzt

Der Hausarzt sollte bei entsprechender Symptomatik an das Vorliegen einer undif-
ferenzierten Kollagenose denken und diese Patienten zur weiteren Abkldrung an
Rheumatologen oder Dermatologen tiberweisen. Die Erkrankung verlduft mild.
Patienten weisen nur wenige klinische Manifestationen auf, hauptsichlich Ar-
thralgie (66 %), Arthritis (32 %), Sicca-Symptomatik (30 %), Raynaud-Syndrom
(30 %), Leukopenie (19 %), Photosensitivitdt (17 %), Andmie (15 %), orale Ulzera-
tionen (14 %) und Alopezie (13 %). Schwere Organmanifestationen, zum Beispiel
des Zentralnervensystems oder der Nieren, sind selten. Die meisten Patienten
weisen Manifestationen, die denen des systemischen Lupus erythematodes, der
Systemischen Sklerose oder des Sjogren-Syndroms dhneln, sowie ein #hnliches
ANA-Profil auf, erfiillen aber nicht die entsprechenden Klassifikationskriterien.

4 Verlauf

In seltenen Fillen ist, v.a. bei Vorliegen bestimmter Autoantikérper, die Entwick-
lung einer definierten Kollagenose moglich (siehe Kapitel systemischer Lupus
erythematodes, systemische Sklerodermie, Sjogren-Syndrom, Myositis Overlap-
Syndrome).

5 Therapie

Aufgrund der milden klinischen Manifestationen bendtigen Patienten mit einer
undifferenzierten Kollagenose eine symptomatische Therapie und manchmal so-
gar gar keine Behandlung. Die Therapie umfasst nichtsteroidale Antirheumatika,
niedrig dosierte Glukokortikoide und Antimalariamittel. Der Einsatz von Immun-
suppressiva ist nicht indiziert.

6 Diagnostische Tests

Entziindungsparameter (BSG, Gammaglobuline) kénnen leicht oder méfiig er-
hoht sein. CRP-Werte sind hédufig normal. Anidmie, Leukopenie und Thrombo-
zytopenie kénnen vorkommen. Einige Patienten haben niedrige C3- und/oder
C4-Werte.
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Tabelle 1. Vorliufige Klassifikationskriterien fur eine undifferenzierte Kollagenose.

Einschlusskriterien

Klinische Manifestatio-
nen, die als spezifisch
fiir eine definierte
Kollagenose betrachtet
werden kénnen und
daher eine undiffe-
renzierte Kollagenose

Labormarker, die als
spezifisch fiir eine
definierte Kollagenose
betrachtet werden
konnen und daher eine
undifferenzierte Kolla-
genose ausschlielen*®

ausschlieflen™
1. Anzeichen und Symptome Schmetterlingserythem Anti-dsDNA
die auf eine Kollagenose Subakut kutaner Lupus Anti-Smith
hindeuten, aber die dia- Diskoider Lupus Anti-Scl70

Kutane Sklerose
Heliotrope Erytheme

gnostischen Kriterien oder
Klassifikationskriterien fiir
eine der definierten Kollage-
nosen nicht erfiillen** seit
mindestens 3 Jahren™**

2. Zweimaliger Nachweis
antinukledrer Antikorper

Gottron-Papeln
Erosive Arthritis

* Zutreffend bei Krankheitsbeginn
** Bei Anwendung etablierter Klassifikationskriterien fiir Polymyositis/Dermatomyositis,
Kollagenosen, systemischen Lupus erythematodes, Systemische Sklerose, Rheumatoide
Arthritis und Sjégren-Syndrom (siehe entsprechende Kapitel)
*** Wenn die Erkrankung seit weniger als 3 Jahren besteht, kann sie als frithe undifferen-
zierte Kollagenose eingestuft werden.
Adaptiert von Mosca et al. und Doria et al.

Autoantikorper-Profil: Antinukledre Autoantikorper (ANA), die durch indi-
rekte Immunfluoreszenz auf HEp2-Zellen nachgewiesen werden kénnen, sind bei
allen Patienten positiv. Die ANA-Titer sind in der Regel niedrig. Bei einer detail-
lierten Analyse der ANA-Antikdrper werden meist Anti-Ro/SSA-, Anti-La/SSB-,
Anti-Centromer- oder Anti-UI-RNP-Antikorper nachgewiesen. Patienten weisen
tiblicherweise nur eine Spezifitit von ANA-Antikorpern auf. Anti-dsDNA-Anti-
korper werden nur selten nachgewiesen. Einige Patienten sind ANA-positiv, ohne
dass spezifische Antikorper nachgewiesen werden kénnen.
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