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Die Betreuung von Patientiinnen mit
komplexen Autoimmunerkrankungen mit
verschiedenen Organbeteiligungen erfor-
dert eine interdisziplindre medizinische
Versorgung. Das betrifft in der Rheumato-
logie beispielsweise die Kollagenosen wie
den systemischen Lupus erythematodes,
die Dermatomyositis und die systemi-
sche Sklerose (SSc). Diese Erkrankungen
gehoren mit weniger als 5 Betroffenen
auf 10.000 Einwohner zu den seltenen
Erkrankungen und bendtigen bei der Be-
treuung eine spezielle fachliche Expertise
und Organisationsstruktur.

Die SSc ist eine Autoimmunerkrankung
letztlich ungeklarter Atiologie, die durch
eine Haut- und Organfibrose sowie eine
Vaskulopathie gekennzeichnet ist [1]. Kli-
nisch stellen sich verschiedene Formen (li-
mitiert, diffus, sine Scleroderma, Overlap-
Formen) dar, die sich in Form und Aus-
mafd der Organbeteiligungen unterschei-
den [1, 7]. Neben der Untersuchung der
Haut nach Skleroseauspragung, Ausbrei-
tung, Verteilungstyp und Teleangiektasi-
en muss auch nach méglichen Kompli-

kationen wie den digitalen Ulzerationen
(DU) oder einer Calcinosis cutis gesucht
werden. Darliber hinaus sind regelmagi-
ge Untersuchungen innerer Organe z. B.
hinsichtlich der inzwischen mortalitétsbe-
stimmenden Lungenbeteiligung (intersti-
tielle Lungenerkrankung, ,interstitial lung
disease” [ILD]) sowie der pulmonalarteri-
ellen Hypertonie (PAH) erforderlich.

In Deutschland erfasst das Deutsche
Netzwerk Systemische Sklerodermie e.V.
(DNSS)  systematisch  betroffene Pati-
ent:innen mit einer systemischen Sklerose
in einer prospektiven Registerstudie [13].
Auf europdischer Ebene trdgt die Eu-
ropean Scleroderma Trials & Research
Group (EUSTAR) ebenfalls mittels eines
Registers und verschiedener Projekte dazu
bei, die Versorgung von SSc-Patient:innen
zu verbessern [3, 9].

Beide Register sind aus einer inter-
disziplindren Zusammenarbeit hervor-
gegangen. In Deutschland gibt es nur
wenige ausdriicklich als Autoimmunzen-
tren (AlZ) deklarierte Kliniken, die ihre
interdisziplindre Zusammenarbeit in Form
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Zusammenfassung

von Verfahrensanweisungen und Konfe-
renzen standardisiert haben. Solche AlZ
findet man beispielsweise in Kiel, Bonn,
Frankfurt, Mainz, Mannheim, Heidelberg,
Freiburg, Berlin (Charité), Liibeck, Dres-
den, Erlangen oder Tiibingen. Sie sind
bisher primar an Universitétskliniken an-
gesiedelt. Die klinischen Schwerpunkte
und interdisziplindren Strukturen sind zu-
meist individuell organisiert und bislang
in der allgemeinen Versorgungsstruktur
komplex oder unzureichend aufgestellt.

Interdisziplindrarbeitende AlZ sindzum
Teil mit Entziindungszentren [15] und mit
Zentren fiir seltene Erkrankungen (ZSE)
vernetzt, die seit 2009 in Deutschland eta-
bliert wurden. Interdisziplindre AIZ kénnen
Teil der als sog. B-Zentren in ZSE assoziiert
sein.

Im Folgenden mdchten wir exempla-
risch das Dresdener Autoimmunzentrum
darstellen und beispielhaft den Nutzen,
aber auch die Herausforderungen, die die
Arbeit eines solchen Zentrums mit sich
bringen, aufzeigen. Zum anderen wollen
wir am Beispiel der SSc und anhand ei-
nes standardisierten Diagnostik- und The-
rapiepfades aufzeigen, welche Bedeutung
SOPs (Standardisierte Diagnostik- und Be-
handlungspfade) und die Durchfiihrung
von interdisziplindren Fallkonferenzen im
Kontext von Autoimmunzentren fiir die
Betreuung von Patient:innen mit seltenen
Erkrankungen haben.

Methoden

Die Autorengruppe setzt sich interdiszipli-
nar zusammen (Dermatologie, Rheuma-
tologie, Pneumologie), umfasst einzelne
Zentren des DNSS aus der Region Nord-Ost
(Liibeck, Hamburg, Gottingen, Berlin, Hal-
le, Dresden und Treuenbrietzen in Deutsch-
land und Herrn Prof. Blank als Vorsitzenden
des DNSS e.V.) und hatsich wiederholtaus-
getauscht, um die Thematik universitarer
AlZ zu diskutieren. Ziel dieser Diskussion
war es, den Status quo exemplarisch zu
analysieren, darauf aufbauend Barrieren
fir die Umsetzung zu identifizieren und
Empfehlungen fiir eine erfolgreiche Eta-
blierung von AlZ zu erarbeiten (@ Tab. 1).

der klinischen Betreuung ausgewahlt.

Schliisselworter

Hintergrund: Die Betreuung von Patient:innen mit komplexen Autoimmunerkran-
kungen erfordert eine interdisziplindre medizinische Versorgung. In Deutschland

gibt es zwar eine zunehmende Anzahl von interdisziplindr arbeitenden Zentren fiir
Autoimmunerkrankungen, jedoch sind sie noch nicht flichendeckend vorhanden
und ihre Schwerpunkte und interdisziplindren Strukturen haufig nicht nach einem
allgemein konsentierten Standard organisiert. Ferner sind sie bislang nicht regelhaft in
der allgemeinen Versorgungsstruktur abgebildet.

Ziel der Arbeit: Die Versorgungsstruktur fiir Autoimmunpatient:innen am Beispiel
eines etablierten universitdren Zentrums und eines klinischen Falls wird analysiert.
Material und Methoden: Um exemplarisch eine Standortbestimmung interdisziplindr
arbeitender Autoimmunzentren in Deutschland durchzufiihren, wurden ein
Universitdtsklinikum fiir die Strukturanalyse sowie eine Fallvorstellung zur Betrachtung

Ergebnisse: In dem ausgewdhlten Universitdtsklinikum werden Patient:innen

mit Autoimmunerkrankungen durch Expert*innen verschiedener Fachdisziplinen
interdisziplinar betreut. Die Strukturen sind in einem Organigramm verankert. Mithilfe
standardisierter Diagnostik- und Therapiepfade (,standard operating procedures”
[SOP]) werden MaBnahmen, die fiir eine jeweils umfassende Diagnostik und Therapie
bestimmter Autoimmunerkrankungen fachiibergreifend nétig sind, festgelegt. Der
von uns vorgestellte Fall stellt anhand einer Patientin mit systemischer Sklerose und
Lungenbeteiligung dar, wie ein standardisierter diagnostischer und therapeutischer
Pfad in der Praxis umgesetzt werden kann.

Diskussion: Wir diskutieren, welche MaBnahmen fachiibergreifend fiir eine umfassende
Diagnostik und Therapie bestimmter Autoimmunerkrankungen notwendig sind,
welche Herausforderungen sich bei der Umsetzung ergeben und welche Vorteile
sich gegeniiber Leitlinien ergeben kdnnen — unter anderem weil sie sofort an

neue Erkenntnisse angepasst werden kdnnen. Die Etablierung eines nationalen
Konsenses fiir den Aufbau, die erforderlichen Strukturen und die Umsetzung in

der Patient:innenversorgung innerhalb interdisziplindr arbeitender Zentren fiir
Autoimmunerkrankungen in Deutschland ist wiinschenswert.

Therapiestandard - Leitlinien - Spezialdrztliche Versorgung - Systemische Sklerose

Ergebnisse

Das interdisziplindre Autoimmun-
zentrum am Universitatsklinikum
Dresden

Im Jahr 2016 wurde das UniversitatsCen-
trum fiir Autoimmun- und Rheumatische
Erkrankungen am Universitatsklinikum
Dresden gegriindet. Es dient der fachli-
chen Vernetzung und Verbesserung der
Zusammenarbeit der unterschiedlichen
klinischen Fachbereiche, die primar Pati-
enten mit Autoimmun- und verwandten
Erkrankungen behandeln. Dazu zdhlen
die Fachbereiche Rheumatologie, Der-
matologie, Nephrologie, Pneumologie,
Gastroenterologie, Neurologie, Ophthal-
mologie und pédiatrische Rheumatologie
(@ Abb. 1).

Fallkonferenzen wurden eingerichtet,
die speziell fiir Patient:innen mit seltenen
schwerwiegenden Autoimmunerkrankun-

gen, organbedrohenden Komplikationen
oder komplexen Therapieverfahren vorge-
sehen sind. Im Unterschied zum reguldren
Konsiliarsystem erfolgt eine gemeinsame
Besprechung eines Falles durch Arzt:innen
der verschiedenen Disziplinen mit dem
Ziel, weitere Diagnostik und Therapiever-
fahren festzulegen. Das Ergebnis der Bera-
tung wird als Empfehlung dokumentiert,
die fiir alle Mitglieder des UniversitatsCen-
trum fiir Autoimmun- und Rheumatische
Erkrankungen einsehbar ist. Neben dem
Bericht sind fiir alle beteiligten Arzt:innen
auch die Laborwerte und Befunde der Pati-
entiinnen aus anderen Fachbereichen ein-
sehbar, die sonst aus datenschutzrechtli-
chen Griinden gesperrt waren.

Je nach Formenkreis der Erkrankung
bzw. fiihrender Organsymptomatik erfol-
gen Fallkonferenzen z. B. Kollagenose- und
Vaskulitis-Konferenz mit obligater Betei-
ligung der Rheumatologie — Dermatolo-
gie — Nephrologie - Pneumologie und den
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Ubersichten

— Verkirzte Zeit bis zur Diagnosestellung

— Frlihere Therapieeinleitung

— Definition von Kriterien fiir interdisziplindre
Konferenzen

- Interdisziplindre Prasenz

- Abbildung der Vergiitung ambulanter Leis-
tungen

- Antragstellung bei ,off-label“-Therapie

— Erstellung von Diagnostik- und Behand-
lungspfaden

Tab.1 Aufgaben, Anforderungen und Vorteile von interdisziplinar arbeitenden Autoimmunzentren mit dem Ziel der Messbarmachung von Versor-
gungsstrukturen

Aufgaben Anforderungen Vorteile

- Verbesserte Patient:innenversorgung - Infrastrukturelle Ressourcen (Personal und - Datenbanken fiir klinische Studien

— Verkirzte Wartezeiten Raume) — Aufbau klinisch gut definierter Kohorten mit

Biobanking

Etablierung von Forschungsverbiinden
Fachlibergreifende medizinische Pati-
ent:innenbetreuung

Ubrigen Disziplinen nach Bedarf auf Ein-
ladung optional, der neuroradiologisch-
neuroimmunologischen Konferenz (Neu-
roradiologie — multiple Sklerose — Zen-
trum) und der radiologisch-rheumatologi-
schen Konferenz (Radiologie — Rheumato-
logie). Die Fallkonferenzen finden je nach
Patient:innenaufkommen wochentlich bis
monatlich statt. Wahrend der Konferenzen
werden Patient:innen von den betreuen-
den Arztiinnen anhand der elektronischen
Krankenakte vorgestellt. Das weitere dia-
gnostische Vorgehen und die mdglichen
Therapieoptionen werden interdisziplinar
diskutiert. Voraussetzung fiir die Vorstel-
lung von Patient:innen in der Fallkonferenz
ist, dass sie in einer der Spezialambulanz
des Klinikums betreut oder aktuell statio-
nar behandelt werden.

Weitere monatliche Zusammenkiinf-
te mit optionaler gemeinsamer Pati-
ent:iinnenvorstellung bieten fachiibergrei-
fende Strukturen wie die ophthalmolo-
gisch-immunologische Konferenz (Oph-
thalmologie — Rheumatologie — Kinder-
rheumatologie — Neurologie), die Psoria-
sisarthritis-Sprechstunde  (Dermatologie
- Rheumatologie), die rheumaortho-
péddische Sprechstunde (Orthopadie -
Rheumatologie) und die Transitions-
sprechstunden chronisch entziindliche
Darmerkrankungen (CED, [Kindergastro-
enterologie-CED-Ambulanz]) und Rheuma
(Kinderrheumatologie-Rheumatologie).

Neben den interdisziplindren Fallkon-
ferenzen ist ein weiteres Ziel des Zen-
trums die Standardisierung fachibergrei-
fender Behandlungsverfahren, wie z.B. Ri-
tuximab- oder Cyclophosphamid-Infusio-
nen. Daflir werden Therapiepldne (,stan-
dard operating procedures” [SOPs]) erstellt
und zwischen den Fachabteilungen abge-
stimmt, die in einem zentralen Benutzer-
handbuch fiir alle teilnehmenden Abtei-
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lungen einsehbar sind (Gltigkeit in der
Regel 2 Jahre).

Das Zentrum steht fiir Anfragen nie-
dergelassener Facharzt:innen und anderer
Krankenhduser zur Verfiigung. Als Platt-
form dient hierfiir ein Gesamtboardmee-
ting, das alle 2 Monate stattfindet. Externe
Kolleg:innen kdnnen selbst Falle prasen-
tieren oder um die Diskussion ihres Falles
bitten. Das AlZ ist dem ZSE angegliedert,
sodass Anfragen von Facharztiinnen oder
Patient:innen an das ZSE zu Autoimmun-
und Rheumaerkrankungen an die Arzte
des AlZ weitergeleitet werden.

Von dieser Struktur profitieren Pati-
ent:iinnen mit Erkrankungen, die regelhaft
mehrere Organsysteme betreffen, bei-
spielsweise solche mit systemischer Skle-
rose, fiir die die Betreuung im Folgenden
exemplarisch dargestellt wird:

Je nach vorherrschender Symptomatik
(Haut, Lunge, Niere) werden die Pati-
entinnen mit Verdacht oder bereits dia-
gnostizierter systemischer Sklerose meist
von niedergelassenen Fachdrzt:innen an
die Spezialambulanzen des Universitatskli-
nikums tberwiesen (@ Abb. 1). Dort wird
dann die Organdiagnostik koordiniert.
Praktisch erfolgt dies durch Terminver-
gabe und Vorstellung in den anderen
Fachbereichen. Kommt ein:e Patient:in
z.B. primdr in die Dermatologie, werden
eine Lungenfunktionsuntersuchung und
eine Echokardiographie veranlasst. So-
bald alle Befunde vorliegen, werden sie
von Arztiinnen der primér behandelnden
Spezialambulanz in der wochentlich statt-
findenden Kollagenose- und Vaskulitis-
Konferenz zusammengefasst und vorge-
stellt. Gemeinsam wird z.B. das Vorgehen
bei Fortschreiten der Erkrankung z.B. der
interstitiellen Lungenerkrankung festge-
legt, schriftlich fixiert und den niedergelas-
senen Kolleg:innen tbermittelt (@ Abb. 1).

In der Besprechung kann auch zusatzlich
eine begleitende Mitbetreuung anderer
Spezialambulanzen vereinbart werden.
So kdénnen beispielsweise primar in der
Dermatologie vorgestellte Patientiinnen
Zugang zu einer neurologischen oder
rheumatologischen Mitbetreuung am
Universitatsklinikum erhalten, wenn diese
nicht durch niedergelassene Kolleg:innen
gewahrleistet oder aufgrund des erhohten
Versorgungsbedarfes an der Universitats-
klinik sinnvoll ist. Dieses Konzept der in-
terdisziplindren Versorgung verbessert die
Behandlung der Patient:innen und erleich-
tert auch deren Zugang zu innovativen
Therapien im Rahmen klinischer Studien,
die in den verschiedenen Spezialambu-
lanzen angeboten werden. Der Zugang
zu Befunden aller Spezialambulanzen
erleichtert zudem die Dokumentation in
Registerstudien wie dem DNSS (Deutsches
Netzwerk fiir Systemische Sklerodermie)
oder EUSTAR (European Scleroderma Tri-
als and Research Group) und verbessert
dadurch langfristig die Betreuung und
Versorgung der Patient:innen.

Neben der oben exemplarisch dar-
gestellten strukturellen Sicherstellung
einer interdisziplindren Versorgung ist
die Umsetzung standardisierter Diagnos-
tik- und Therapiepfade fiir ein modernes
Patient:innenmanagement essenziell. Ob-
gleich die Implementierung von Leitlinien
hier eine zentrale Bedeutung hat, ist
festzustellen, dass diese nicht immer fir
seltene Erkrankungen existieren bzw. sich
deren Uberarbeitung mit aktuellen medi-
zinischen Entwicklungen (neue Therapien)
nicht selten verzogert. Dieser Situation
wird in universitdren Zentren, wie oben
beschrieben, mit einer klinik- und oder
zentrumsweiten Implementierung von
SOPs begegnet, die wir im folgenden
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Abb. 1 A Ubersicht zum Konzept eines Zentrums zur Betreuung von Patient:innen mit systemischer Sklerose (S5c)

Fallbericht darstellen und diskutieren
mochten.

Notwendigkeit der Entwicklung
von SOPs — Beispiel SSc-ILD

Fallbeispiel

Eine 42-jéhrige Patientin wurde dem Zen-
trum zur Organdiagnostik und Therapie-
einleitung bei Erstdiagnose einer SSc-ILD
zugewiesen. Die Diagnose basierte auf den
klinischen Befunden einer klinisch diffusen
Sklerodermie (modifizierter Rodnan Skin
Score 26 von maximal 51 Punkten) und
eines sekunddren Raynaud-Syndroms seit
3,5 Jahren, einer Sklerodaktylie, Telean-
giektasien, einer gastrodsophagealen Re-
fluxerkrankung und den serologischen Be-
funden hochpositiver antinukledrer Anti-
korper sowie Anti-Topoisomerase | (Scl-
70)-Antikorper. Weiterhin zeigte sich in
der Kapillarmikroskopie ein ,active pat-
tern” nach Cutolo mit Megakapillaren und
Hamorrhagien.
Es stellen sich folgende Fragen:
1. Welche weitere Diagnostik ist im
vorliegenden Fall notwendig?

2. Welche Therapie(n) sollte(n) eingeleitet
werden?

Bei der SSc liegen die Hauptursachen fiir
eine im Vergleich zur Allgemeinbevélke-
rung erh6hte Mortalitat in der méglichen
Entwicklung einer interstitiellen Lungen-
erkrankung (ILD) oder einer pulmonalar-
teriellen Hypertonie (PAH) mit konseku-
tiver Rechtsherzinsuffizienz [1]. Daher ist
ein standardisiertes Vorgehen der Diag-
nostik und Therapie bei einer SSc erfor-
derlich. Hierbei spielen Leitlinien eine zen-
trale Rolle, und so sind z.B. die Empfehlun-
gen der europdischen rheumatologischen
Fachgesellschaft [12] sowie ein europai-
sches Konsensuspapier fiir die Diagnostik
und Therapie der SSc-ILD verfiigbar [10].
Da Leitlinien sich aufgrund der Vorgaben
fir die Qualitdt und Bewertung der Da-
tenlage immer streng am Evidenzniveau
orientieren missen und neuen Entwick-
lungen durch Uberarbeitung nicht immer
zeitnah Rechnung tragen kdnnen, bieten
sich (zentrumsspezifische) standardisierte
Vorgehensweisen (SOPs), basierend auf ak-
tuell publizierten Daten und Empfehlun-
gen, an. Diese SOPs haben den Vorteil,
dass neuere Studiendaten, noch vor Ein-
gangin Leitlinien, schnellerin die klinische

Praxis umgesetzt werden kdnnen. Es muss
jedoch beriicksichtigt werden, dass diese
zentrumsspezifischen SOPs keine Rechtssi-
cherheit hinsichtlich méglicher Uberprii-
fungen durch Kostentrdger bieten. Den-
noch kann eine standardisierte Vorgehens-
weise, gerade bei Dokumentation dersel-
ben in interdisziplindren Fallkonferenzen,
dabei helfen, gewisse Therapieentschei-
dungen plausibel nachvollziehbar zu ma-
chen.

Diagnostisches Vorgehen

Neben der vollstaindigen Anamnese und
klinischen Untersuchung einschlieBlich
des modifizierten Rodnan Skin Scores sind
laborchemische Analysen und nichtinva-
sive Untersuchungen erforderlich. Die
B Abb. 2 zeigt exemplarisch das diagnos-
tische Vorgehen bei Verdacht auf SSc-ILD
der Universitdtsmedizin Gottingen.

Es muss zwischen der Erstvorstellung
und dem Vorgehen bei Verlaufskontrol-
len unterschieden werden: Bei Erstdiagno-
se erfolgen neben der Lungenfunktions-
priifung (Spirometrie, Bodyplethysmogra-
phie und Bestimmung der Diffusionskapa-
zitat)immer auch eine Kapillarmikroskopie
der Nagelfalzkapillaren, eine Echokardio-
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Ubersichten

Klinische Untersuchung
Inkl. mRSS

Klinische
Untersuchung

Differenzialblutbild
Nierenwerte
Leberwerte
kardiale Marker
(NT-proBNP, Troponin 1),
CK, CRP, Urinanalyse

Klinische
Untersuchung

Antikérper
ANA-IF
ENA-Screen (inkl.
CENP-B-, SCI70-AK)

Labor
Labor

RNA-Polymerase IlI
Fibrillarin

Lungenfunktion
Kapillarmikroskopie
Osophagusbreischluck/
-manometrie
HRCT
Abdomen-Sono
Echokardiographie
ggf. Gelenksonographie

Nicht-invasive Tests
Nicht-invasive Tests

HRCT

graphie, eine Abdomensonographie sowie
eine hochauflésende Computertomogra-
phie (HRCT) der Lunge. Letztere halten
wir bei Erstdiagnose in allen Fallen fiir er-
forderlich, um die prognosebestimmende
SSc-ILD friihzeitig zu entdecken und ggf.
auch behandeln zu kénnen.

Wahrend der Verlaufskontrollen sind
routinemaBige Untersuchungen mittels
HRCT gemall der Literatur umstritten
[11]. Bei Patientiinnen mit einem hohen
Risiko fiir eine progrediente Lungenfi-
brose (z.B. diffus-kutane [dc] SSc, Scl-
70-AK, CRP-Erh6hung sowie Fibrose des
Lungenparenchyms >20% bei Baseline)
sind kurzfristigere Kontrollen ca. alle
3 Monate mittels klinischer Untersuchung
und Lungenfunktion aus Sicht des AlZ
Gottingen sinnvoll. Bei weniger hohem
Risiko (limitiert-kutane [Ic] SSc, CENP-
B-AK, keine CRP-Erhohung) sollten Kkli-
nische Untersuchungen mindestens alle
6 Monate erfolgen, Lungenfunktionspri-
fungen alle 6 bis 12 Monate. Bei vielen
Patient:innen kann eine transthorakale
Echokardiographie 1-mal pro Jahr sinn-
voll sein, um eine eventuell zusatzlich
vorhandene PAH zu entdecken, da es
auch hier zugelassene Therapiemdglich-
keiten (Phosphodiesterase-5-Hemmer,
Stimulatoren der l8slichen Guanylatzy-
klase, Endothelin-Rezeptor-Antagonisten,
Prostacyclin-Analoga und Prostacyclin-
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Diagnostik bei SSC-ILD

Verlaufskontrolle

low-risk fur Progress high-risk fur Progress
CENP-B+, normales CRP Scl70+, RNA-Pol Il1+
l CRP-Erh6hung

Verlaufskontrolle
mind. alle 3 Monate

Verlaufskontrolle
mind. alle 6 Monate

4
Differenzialblutbild
Nierenwerte
Leberwerte
kardiale Marker (NT-proBNP, Troponin I), CK, CRP,
Urinanalyse

Lungenfunktion 6-12 M
Kapillarmikroskopie 12 M
Abdomen-Sono 12 M
Echokardiographie 12 M
gef. Gelenksonographie

Lungenfunktion 6-12 M
Kapillarmikroskopie 12 M
Abdomen-Sono 12 M

Abb. 2 « Beispiel einer

LUCIEICICEEENERPAE  standardisierten Hand-

gef. Gelenksonographie

lungsanweisung zur Dia-

wenn FVC > 10%

oder DLCO > 15%
schlechter

Rezeptor-Agonisten) und Empfehlungen
gibt [8].

Diese Empfehlung wurde in die vor-
gestellte SOP aufgenommen, auch wenn
in anderen Empfehlungen, wie z.B. dem
DETECT-Algorithmus, die Notwendigkeit
wiederholter Echokardiographien diffe-
renzierter gestellt wird. Sofern dies in
Zentren nicht mdglich ist, kann die Not-
wendigkeit einer Echokardiographie auch
mit dem DETECT-Algorithmus bestimmt
werden, um die Vortestwahrscheinlichkeit
fiir eine PAH zu erhdhen [5]. Wiederholte
HRCT-Untersuchungen sollten bei einem
Abfall der forcierten Vitalkapazitat (FVC)
von mehrals 10 % oder der Diffusionskapa-
zitat fir Kohlenmonoxid (DLCO) von mehr
als 15% erfolgen, wobei zunéchst auch
eine Kontrolle der Lungenfunktionsmes-
sungen z.B. nach 1 bis 3 Monaten sinnvoll
sein kann, wenn (Uberlagernde Griinde
fir die Verschlechterung der Messwerte
offensichtlich sind (z.B. schmerzbedingte
Einschrankung der Durchfiihrung, kurz
zurlickliegende Atemwegsinfekte etc.).
Bei hohem Risiko fiir Progress wird von
einigen Experten ein Monitoring mittels
Lungen-CT empfohlen [11]. Fiir letzteres
Vorgehen gibt es jedoch relativ wenig
Evidenz.

gnostik bei systemischer
Sklerose-assoziierterin-
terstitieller Lungenerkran-
kung

Therapeutisches Vorgehen

Die Therapie der SSc-ILD richtet sich nach
dem AusmaB der Lungenbeteiligungin der
Bildgebung derfassbaren Stérung der Lun-
genfunktion, der klinischen Beeintrachti-
gung, den weiteren Krankheitsmanifesta-
tionen sowie dem individuellen Risiko fiir
einen weiteren Progress der Erkrankung.
Eine klinisch praktikable Einteilung in
eine subklinische und eine klinisch mani-
feste ILD wurde von Roofeh et al. vorge-
schlagen [14]. Hierbei wurde die subkli-
nische ILD definiert als (1) minimale oder
milde Ausdehnung der ILD in der HRCT,
(2) normale Lungenfunktion und (3) kein
relevanter Abfall der FVC oder DLCO bei
wiederholter Lungenfunktionspriifung.
Die klinisch manifeste ILD hingegen
zeigt (1) milde bis schwere Auspragung im
HRCT (> 20 % des Lungenparenchyms), (2)
FVC oder DLCO aufBBerhalb des Normberei-
ches oder (3) signifikanter Abfall der FVC
(>10%) oder DLCO (>15%) im Verlauf.
Therapeutisch kommen im Wesentli-
chen immunsuppressive Therapien, wie
z.B. Mycophenolat-Mofetil (MMF), Ciclo-
sporin A (CsA), Cyclophosphamid (CYC),
Tocilizumab (TCZ) oder Rituximab (RTX)
sowie antifibrotische Therapieansétze (mit
dem fiir die SSc-ILD zugelassenen Medi-
kament Nintedanib) infrage. Bei progre-
dienten Befunden werden diese Therapien



Subklinisch
v

low-risk fur Progress
CENP-B+, normales CRP

MMF*
Tocilizumab*

an einzelnen Zentren auch als Kombinati-
onstherapien (z.B. MMF + RTX, MMF + TCZ
etc.) eingesetzt, wobei fiir Letztere keine
wissenschaftliche Evidenz oder konkrete
Leitlinienempfehlungen existieren. In der
nachsten Eskalationsstufe sollte auch eine
autologe Stammzelltransplantation in Be-
tracht gezogen werden, fiir die es mittler-
weile positive Daten aus 3 randomisierten
kontrollierten Phase-Il/lll-Studien gibt [4,
17, 18], aber nach aktuellen Metaanaly-
sen noch nicht geniigend Daten, um sie
allgemein zu empfehlen [16].

Kiirzlich konnte eine Publikation aus
DNSS-Registerdaten eindriicklich zeigen,
dass der Einsatz von Protonenpumpen-
hemmern bei SSc-ILD vorteilhaft hinsicht-
lich Mortalitat ist [13]. Das therapeutische
Vorgehen bei SSc-ILD an der Universitats-
medizin Gottingen ist zusammenfassend
exemplarisch in @ Abb. 3 dargestellt.

Dieim Fallbeispiel vorgestellte Patientin
wurde entsprechend dem in der SOP fest-
gelegten Vorgehen kombiniert mit Ninte-
danib sowie Mycophenolat-Mofetil behan-
delt. Verlaufskontrollen erfolgen regelma-
Rig ambulant.

Diskussion

Zahlreiche Autoimmunerkrankungen ge-
horen zu den seltenen Erkrankungen und
erfordern aufgrund ihrer Systempatholo-
gie mit Beteiligung mehrerer Organsys-
teme eine interdisziplindre medizinische
Versorgung. Die Versorgungsstrukturen
fir Patientinnen mit Autoimmunerkran-

high-risk fur Progress
Scl70+, RNA-Pol [+ CRP-
Erhohung

Klinisch manifest

l Initialtherapie
MMF* +

Cylophosphamid*
Tocilizumab*
Rituximab*

Kombinationstherapien
bei Progress

MMF* + Tocilizumab
MMF* + Rituximab*
MMF* + CsA*

Eskalationstherapie
bei Refraktaritat

Autologe Stammzelltransplantation*

Klinische Studie
Lungentransplantation evaluieren

kungen in Deutschland sind bis heute
Uberwiegend fachspezifisch strukturiert.
Somit wird eine interdisziplindre, aber
auch altersiibergreifende Versorgung be-
troffener Patient:innen selbst an Universi-
tatskliniken in Deutschland noch nicht in
allen Bereichen realisiert.
Indervorgelegten Arbeit stellen wir bei-
spielhaft zum einen ein 2016 gegriindetes
interdisziplindr arbeitendes universitares
Autoimmunzentrum vor. Im ersten Schritt
haben sich die verschiedenen organspe-
zifischen Disziplinen auf eine Zusammen-
arbeit festgelegt und einen juristischen
organisatorischen Rahmen definiert (Zen-
trumsatzung mit Rechten und Pflichten
der teilnehmenden Einrichtungen), der
von der Fakultat bzw. der Krankenhauslei-
tung bewilligt wurde. In der Praxis zeigt
sich, dass zusétzlich zu den klinischen
Spezialisten die Teilnahme diagnostisch
spezialisierter Arzte, insbesondere der
Fachrichtung Radiologie und Pathologie,
fir die gemeinsame therapeutische Pla-
nung in einem AlZ notwendig ist. Neben
der Auswahl der beteiligten Disziplinen
ist die Bereitstellung von rdumlichen und
personellen Ressourcen erforderlich. Res-
sourcen zu identifizieren ist fir den Trager
eines Autoimmunzentrums eine Heraus-
forderung, insbesondere durch spezifische
Aspekte der Patientinnenversorgung im
Kontext der Diagnostik und Therapie.
Gerade bei Autoimmunpatient:innen sind
in wiederkehrenden Abstanden aufwen-
dige organspezifische Untersuchungen
(z.B. CT) erforderlich, die im Rahmen der

v Ntsdanb

Protonenpumpenhemmer

Abb. 3 « Beispiel einer
standardisierten Hand-
lungsanweisung zur Thera-
pie bei systemischer Skle-
rose-assoziierter interstiti-
eller Lungenerkrankung

Hochschulambulanz oder anderer fach-
spezifischer Ermachtigungen meist nicht
hinreichend  wirtschaftlich abgebildet
werden und deren stationare Erbringung
nicht wirtschaftlich ist. Strukturen ei-
nes ambulanten Versorgungszentrums im
Sinne einer ambulanten spezialfacharztli-
chen Versorgung (ASV) sind hilfreich, um
diese Versorgungsliicken zu schlieBen.
Etablierung ist jedoch von spezifischen
medizinischen Voraussetzungen abhén-
gig und biirokratisch aufwendig. Es wird
kiinftig zu priifen sein, ob das Instru-
ment der ASV fiir das hier besprochene
Konstrukt anwendbar sein kdnnte oder
ob eigene, stirker auf die Belange der
Universitatsmedizin zugeschnittene Ab-
rechnungsstrukturen vorteilhafter sind. Da
die ambulanten Versorgungszentren fiir
einzelne Krankheiten oder Fachbereiche
entwickelt wurden, bilden sie nicht alle an
der Behandlung von Autoimmunerkran-
kungen beteiligten Fachbereiche gleich-
berechtigt ab bzw. ermdglichen nicht
einen dem variablen Krankheitsspektrum
angepassten flexiblen Zugangsweg zur
Diagnostik. So ist beispielsweise fiir einen
im ASV assoziierten Pneumologen oder
Dermatologen keine direkte Abrechnung
eines Lungen-CT bei einem Patienten
mit systemischer Sklerose mdglich. Eine
flexible Weiterentwicklung des Systems
fiir universitére AlZ wdre wiinschenswert.

Autoimmunerkrankungen gehdren zu
den seltenen Erkrankungen. Das Therapie-
spektrum ist zumeist begrenzt, und nicht
selten missen neue kostenintensive The-
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Ubersichten

rapien zum Einsatz kommen, die jedoch
im Off-label-Bereich liegen und somit wirt-
schaftliche Risiken fiir die verordnenden
Arzte mit sich bringen. Umfassende diag-
nostische Untersuchungen sind im Verlauf
der Betreuung erforderlich, konnen jedoch
kostenintensivsein.Zudem kénnen zusatz-
lich auftretende Erkrankungen die Betreu-
ung erschweren (z.B. Hiiftoperation bei
einem:r Patient:in mit Lungenerkrankung
bei SSc). Diese Herausforderungen sollten
durch eine direkte Vergiitung von Patien-
ten mit seltenen Erkrankungen abgebildet
werden. Grundlage fiir eine entsprechen-
de Erfassung der Fille ist die Kodierung
von Alpha-ID und Orpha-Code, und dies
sollte dementsprechend strukturell im Do-
kumentationssystem der Kliniken ermdg-
licht werden.

Andererseits bieten interdisziplinar ar-
beitende medizinische Zentren zahlreiche
Vorteile fiir die ,Mutter“-Struktur. Hierzu
gehoren der Aufbau von Datenbanken fiir
klinische Studien, der Aufbau von Bio-
banken und die direkte Vernetzung mit
der Forschung (Grundlagen und transla-
tional). Auch fiir Patient:innen ergeben sich
fiir die medizinische Versorgung zahlrei-
che positive Aspekte wie verkirzte Warte-
zeiten, eine friihzeitige Therapieeinleitung
und auch der Einsatz aktueller Diagnos-
tik- und Therapiestandards trotz fehlen-
der oder verzogert verfiigbarer Leitlinien.
Die standardisierte Erhebung der Diagnos-
tik und Therapie ermdglicht dariiber hi-
naus, eine verbesserte Versorgungsstruk-
tur messbar zu machen.

Das Fallbeispiel aus Gottingen zeigt die
Bedeutung einer hinreichenden und v. a.
friihzeitigen bildgebenden Diagnostik zur
Erkennung einer interstitiellen Lungener-
krankung. Die Mortalitat der systemischen
Sklerose wird maf3geblich vom Schwe-
regrad und Verlauf der ILD beeinflusst
[2]. Speziell zentrumsspezifische Behand-
lungspfade bzw. SOPs, die aktuelle Ent-
wicklungen des medizinischen Fortschritts
beriicksichtigen, kamen hier zur Anwen-
dung.

MMF, das trotz guter Evidenz gemal
publizierter Studien [14] nach wie vor nur
im Off-label-Bereich zur Behandlung ei-
ner systemischen Sklerose eingesetzt wer-
den kann, wurde bei dieser Patientin mit
dem erst kirzlich zugelassenen Medika-
ment Nintedanib kombiniert [6].
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Andere Therapieoptionen wadren eine
kombinierte Behandlung mit anderen Im-
munsuppressiva wie CsA oder Cyclophos-
phamid bzw. Biologika wie Tocilizumab
oder Rituximab [14].

Ob oder welche Medikamentenkombi-
nation (berlegen sein konnte, ist bislang
nicht bekannt. Genau eine derartige Fra-
gestellung wére hochstwahrscheinlich zii-
giger zu beantworten, wenn Patienten pri-
mar ausschlieBlich in Autoimmunzentren
betreut wiirden und diese dariiber hinaus
vernetzt zusammenarbeiten wirden. Ein
erster Ansatz wurde mit dem deutschen
Sklerodermie-Netzwerk (DNSS) realisiert,
wo Patienten mit systemischer Sklerose
standardisiert erfasst und zum Teil pros-
pektiv beobachtet werden. Hier wurden
erstmals Daten von Patienten mit syste-
mischer Sklerose in Deutschland erfasst,
die zu einem besseren Verstandnis der Er-
krankung beigetragen haben.

Das DNSS konnte zukiinftig eine wich-
tige Rolle fiir die Weiterentwicklung und
Aufstellung von Autoimmunzentren spie-
len, beispielsweise durch die Festlegung
von Qualitatsstandards und Zertifizierun-
gen.

Zusammenfassend mdochten wir mit
unserer Arbeit darauf hinweisen, dass es
in Deutschland zwar einige interdiszi-
plindr arbeitende Autoimmunzentren an
deutschen Universitdtskliniken gibt, je-
doch in zahlreichen Bundeslandern noch
Entwicklungspotenzial besteht, um die
Patientiinnen auf hdchstem Niveau zu
versorgen. Neben strukturellen und wirt-
schaftlichen Barrieren, die tberwunden
werden missen, bestehen hohe Potenzia-
le fiir die Versorgung von Patient:innen,
aber auch die translationale Forschung.
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Interdisciplinary centers for autoimmune diseases in Germany

Background: Interdisciplinary medical treatment is required to care for patients

with complex autoimmune diseases. Although there are an increasing number of
interdisciplinary centers for autoimmune diseases in Germany, they are not yet
available throughout the country and the focuses and interdisciplinary structures are
not organized according to a generally agreed standard. Furthermore, they are not
regularly reflected in the general care structure.

The aim of the work: To analyze the care structure using as an example an established
center and a clinical case to demonstrate the usefulness of in-house standardized
procedures.

Material and methods: In order to determine the status quo regarding interdisciplinary
centers for autoimmune diseases in Germany, a university hospital is exemplarily
presented for a structural analysis and a case presentation from another center to
demonstrate the importance of an interdisciplinary patient care.

Results: At the selected center for autoimmune diseases of the university hospital,
patients with autoimmune diseases receive interdisciplinary care from experts from
various disciplines. The structures are anchored in an organizational chart. The case
report demonstrates a standardized diagnostic and therapeutic pathway (standardized
operating procedures, SOP) in a patient with systemic sclerosis and lung involvement.
Discussion: The article discusses which measures are necessary across disciplines for
comprehensive diagnostics and treatment of certain autoimmune diseases, which
challenges arise during implementation and which advantages can arise compared
to guidelines because, among other things, they can be immediately adapted. The
establishment of a national consensus for the structure, necessary settings and
implementation into patient care within an interdisciplinary center for autoimmune
diseases is desirable.
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Standard of care - Guidelines - Medical specialist care - Systemic sclerosis
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