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Herzinsuffizienz, Hautbefunde, vergroRerte Hiluslymphknoten

Steckt eine Sarkoidose

dahinter?

VoN E.Bus

Eine chronische Sarkoidose mit Herzbeteiligung miindet unbehandelt
in einer Herzinsuffizienz oder lebensbedrohlichen Rhythmusstorun-
gen. Bei geschitzt 500 ooo Sarkoidosekranken in Deutschland ist die
Herzsarkoidose differenzialdiagnostisch relevant. Daran denken
sollten Sie, wenn bei lhrem Herzpatienten schon einmal der V. a.

eine Sarkoidose geduRert wurde und das Rontgenbild der Lunge
vergroBerte Lymphknoten, Infiltrate oder Fibrosierungen zeigt.

— Nach Angaben der Sarkoidose-Ver-
einigung sind in der Bundesrepublik tiber
100 000 Sarkoidosekranke bekannt. Die
Dunkelziffer ist grof3. Geschitzt belduft
sich die Zahl der Sarkoidosekranken auf
insgesamt ca. 500 000 Menschen.

Definition der Sarkoidose
Das Krankheitsbild wird definiert als
y,multisystemische Erkrankung unbe-
kannter Ursache”, die tiblicherweise jun-
ge Erwachsene im mittleren Lebensalter
beféllt (Synonyme: Morbus Boeck; akute
Verlaufsform: Lofgren-Syndrom). Hau-
fige Manifestationen sind beidseitige
Hiluslymphknotenvergroflerungen, Lun-
geninfiltrate sowie Augen- und Hautver-
dnderungen. Andere Organe wie Leber,
Milz, Herz, Nervensystem, Muskeln, Kno-
chen konnen ebenso befallen sein.
Man unterscheidet grundsétzlich
zwei Formen der Sarkoidose:
O Die akute Sarkoidose, die zu 80% ei-
ne pulmonale Manifestation aufweist
mit bihildren Lymphknotenvergrofie-
rungen der Lunge, Erythemata nodosa
zumeist im Bereich der Unterschenkel,
Fieber, Husten und schwerem Krank-
heitsgefiihl. Diese akute Form wird sel-
ten iibersehen (Thorax-Rontgenbild).
Sie heilt — zumeist auch ohne Therapie
- bis zu 80% folgenlos ab. Rezidive sind
moglich. Auch extrapulmonal kann in
selten diagnostizierten Féllen eine aku-
te Sarkoidose auftreten.

36 1830

® Die chronische Sarkoidose, die zu-
meist aus der akuten hervorgeht, kann
praktisch alle Organe betreffen. Wah-
rend die akute Sarkoidose der Lunge
(Stadium I) réntgenologisch kaum zu
tibersehen ist, zeigt das Stadium II der
Lungensarkoidose einen Riickgang der
Hilusvergroflerungen mit Ausbildung
von multiplen kleinen pulmonalen Gra-
nulomen, die réntgenologisch sehr dis-
kret sein konnen. Das Stadium III der
chronischen Lungensarkoidose geht
einher mit einer zunehmenden Fibro-
sierung und Narbenbildung des Lun-
gengerists, Reduktion der Lungenka-
pazitdt und der Ausbildung eines vika-
riierenden Lungenemphysems bzw. von
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Emphysemblasen. Die Patienten klagen
iiber Luftnot. Es entwickelt sich ein Cor
pulmonale und schlieflich eine Rechts-
herzinsuffizienz.

(Auto-)immunologische
Entziindungsreaktion
Immunbhistopathologisch sind die ge-
nannten Granulome gekennzeichnet
durch nicht verkidsende epitheloidzelli-
ge Infiltrationen mit vielkernigen Rie-
senzellen und schmalem Lymphozyten-
saum. Es handelt sich um eine (auto-)
immunologische Entziindungsreaktion,
bei der ein bislang unbekannter Stimu-
lus zu einer Makrophagen- und T-Lym-
phozyten-Aktivierung mit konsekutiver

Altersverteilung der Herzsarkoidose
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Freisetzung proinflammatorischer Zy-
tokine fiihrt.

Eine familidre bzw. genetische Pra-
disposition wird vermutet.

Irrefiihrende Symptome

Irrefithrend sind die unspezifischen All-
gemeinsymptome wie Husten, Gelenk-
schmerzen und -schwellungen, Haut-
veranderungen, Fieber, Gewichtsverlust,
v. a. Leistungsminderung und stindige
Miidigkeit.

Die Antriebsschwache, die fast allen
Patienten eigen ist, fiihrt hdufig zur
Diagnose einer reaktiven oder sogar en-
dogenen Depression und wird entspre-
chend behandelt. Viele Patienten wer-
den als arbeitsscheu oder als Simulan-
ten hingestellt.

Herzsarkoidose

Die Herzsarkoidose ist weitaus hdufiger
als bislang angenommen. Man schatzt,
dass nahezu 50% der chronisch Sarkoi-
dosekranken eine Herzbeteiligung ha-
ben. 67% der Patienten mit Herzsarkoi-
dose versterben an einem plotzlichen
Herztod, die anderen an einer progre-
dienten Herzschwiche.

Das jiingere bis mittlere Lebensalter
ist bevorzugt betroffen. Erschreckend ist
die grofde Zahl von plétzlichen Herzto-
destdllen mit dem Maximum im Alter
zwischen 15 und 35 Jahren, vor allem
bei korperlich aktiven jungen Médnnern.
Die Herzinsuffizienz tritt dagegen ver-
mehrt im mittleren Alter auf.

Studie an 300 Patienten mit Herzsar-

koidose: 50 vermeidbare Todesfille?

In einer Untersuchung von Fleming

et al. an 300 Patienten zeigten die meis-

ten bei der Erstuntersuchung folgende

Symptome:

= Ventrikuldre und supraventrikuldre
Herzrhythmusstérungen,

= Herzblock,

= ,Kardiomyopathie”,

= Mitralklappeninsuffizienz.

= 15 zeigten das Bild eines Myokardin-
farkts, neun das einer Perikarditis.

Von den 49 Fillen mit ploétzlichem

Herztod wurde bei keinem eine Herz-

krankheit vermutet, obwohl bei 14

eine Sarkoidose anderer Organe be-
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Typisches Bild einer Lungensarkoidose mit bihilarer ymphadenopathie.

kannt war: Zwolf hatten eine Lun-
genbeteiligung, bei zehn waren ver-
groflerte Lymphknoten bekannt und
sieben hatten eine Augenbeteiligung.
Bei allen Féllen des plotzlichen Herz-
tods waren ventrikuldre und supra-
ventrikuldre Herzrhythmusstérungen
ebenso bekannt wie partielle oder to-
tale AV-Blockierungen, ohne dass die-
se Symptome zu einer erweiterten
Diagnostik bzw. Behandlung gefiihrt
hétten.

Sarkoidose als Ursache des
plotzlichen Herztods

Nach Fleming ist der plotzliche Herztod
nicht selten bedingt durch eine Herz-
beteiligung bei Sarkoidose. In praktisch
allen Bereichen des Herzens konnen
Granulome auftreten, vor allem im Be-
reich des Septums und der linken Herz-
wand. Das spezifische Uberleitungssys-
tem des Herzens ist zum Teil ersetzt
durch granulomatdses Material. Ent-
sprechend héufig sind sowohl supra-
ventrikuldre als auch ventrikuldre Herz-
rhythmusstérungen bis hin zu repetiti-
ven ventrikuldren Tachykardien, die
dann in Kammerflimmern degenerie-
ren kénnen. Vor allem der linke Vent-
rikel ist vergroflert und zeigt das Bild
einer , Kardiomyopathie” mit Linksherz-
insuffizienz. Nicht zuletzt unter Thera-
pie mit Kortikoiden ist die Bildung von
linksventrikuldren Aneurysmen mog-
lich.

So finden Sie zur Diagnose

©® Wichtig ist eine exakte und subtile
Anamnese, besonders im Hinblick auf
Vorerkrankungen der Lunge, der Gelen-
ke, der Lymphknoten und Verdnderun-
gen der Haut! Auch bei unklaren kardia-
len Beschwerden, besonders im Jugend-
alter, sollte an die Moglichkeit einer
Herzsarkoidose gedacht werden.

9 Es folgt eine griindliche korperliche
Untersuchung, die v. a. Lymphknoten,
Leber, Milz, Haut und Schleimhiute
berticksichtigt, sowie die detaillierte
Auskultation von Herz und Lunge.

® EFine Lungenbeteiligung zeigt sich in
einer Herzfernaufnahme in zwei Ebe-
nen mit einer ggf. noch bestehenden
bihildren Lymphknotenvergrofierung
oder bereits fortgeschrittenen Verdnde-
rungen des Lungengertists. Eine Herz-
vergrofierung ist evtl. sichtbar.

O Das EKG zeigt keine spezifischen Ver-
anderungen. Unspezifische Repolarisati-
onsstérungen sind ebenso suspekt wie
Storungen der Erregungsentstehung und
-ausbreitung (AV-Block). Im Langzeit-,
ggf. auch Belastungs-EKG werden Herz-
rhythmusstérungen erfasst. Im Falle ma-
ligner Rhythmusstérungen erfolgt eine
elektrophysiologische Untersuchung.

© Von grofier Bedeutung ist die Echo-
kardiographie zur Beurteilung eines evtl.
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vorhandenen Perikardergusses und von
Strukturverdnderungen der Herzwinde,
insbesondere des Septums und der frei-
en linksventrikuliren Wand. Die Herz-
klappen sind selten betroffen, hidufiger
die Papillarmuskeln (Papillarmuskel-
dysfunktion, Inkompetenz der AV-Klap-
pen, v. a. der Mitralklappe).

@ Thallium- und Galliumszintigraphie
sind dann von Bedeutung, wenn durch
eine notwendige Herzkatheteruntersu-
chung eine koronare Herzkrankheit aus-
geschlossen wurde. Die grofien epikar-
dialen Koronargefafie sind selten betrof-
fen, die kleinen umso oOfter (Arteriitis).

@ Von zunehmender Bedeutung ist die
hochauflésende Card-MRT-Untersu-
chung zum Nachweis von Struktur- und
Funktionsverdnderungen des Herzens.

O Bei nachgewiesener Sarkoidose muss
eine bioptische Abklarung erfolgen, so-
wohl im Rahmen einer Bronchoskopie
mit Lavage als auch durch Lymphkno-
ten- und Leber- bzw. Haut- und Schleim-
hautbiopsie. Bei struktureller und funk-
tioneller Herzsarkoidose sind mindestens
fiinf rechts- und linksventrikuldre Myo-
kardbiopsien notwendig. Je mehr Biop-
sien, umso grofier ist der Erfolg, zu einer

definitiven histologischen bzw. immun-
histologischen Diagnose zu kommen.

O Die laborchemischen Untersuchungen
sollten sich nicht nur auf die Bestim-
mung des ACE-Spiegels im Serum be-
schranken, der bei einer akuten Sarkoi-
dose bzw. bei akuten Schiiben zumeist
erhoht ist. Die Bestimmung der Lyso-
zym- und Interleukin-2-Rezeptoren kann
von Bedeutung sein. Der Tine-Test ist ne-
gativ. BSG und CRP sind meist erhoht.

Therapie

Bei manifestem Befall ist unverziiglich
eine Steroidtherapie einzuleiten (1 mg
Prednison/kg KG/die iiber sechs Wo-
chen, danach in absteigender Dosierung
bis auf 0,25 mg/kg KG/die innerhalb
von weiteren sechs Wochen). Die The-
rapie sollte tiber einen Zeitraum von ei-
nem Jahr erfolgen und dann auf eine
Erhaltungsdosis von 7,5-10 mg Predni-
son reduziert werden.

Bei einem erneuten ,Schub” muss
die Dosis wieder gesteigert werden. Bei
gravierenden Prednisonnebenwirkun-
gen kann die Behandlung mit Metho-
trexat, Cyclophosphamid oder Aza-
thioprin erwogen werden.

Die Myokardbiopsie ist differenzial-
therapeutisch wichtig: Bei Sarkoidose

! Zusammenfassungl MMW-Fortschr. Med. 145 (2003), 830-832

Herzsarkoidose — eine kaum bekannte
Erkrankung mit zumeist deletarem
Ausgang

Die Sarkoidose ist definiert als multisys-
temische Erkrankung unbekannter Ur-
sache, die vor allem Erwachsene im
mittleren Lebensalter befallt.

Die akute Form der Sarkoidose geht zu
80% mit pulmonalen Manifestationen
einher und heilt in der Mehrzahl der Fal-
le auch ohne Therapie folgenlos ab.

Die chronische Form ist gekennzeichnet
durch die Bildung multipler pulmonaler
Granulome und zunehmende Fibrosie-
rung des Lungengeriists. Konsekutiv
kommt es zu Lungenemphysem, Cor pul-
monale und Rechtsherzinsuffizienz.

Fast 50% der chronischen Sarkoidosefal-
le haben eine Herzbeteiligung mit Herz-
rhythmusstérungen, Herzblock und dem
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klinischen Bild einer Kardiomyopathie,
die in vielen Fallen akut (pl6tzlicher Herz-
tod) oder langfristig todlich verlaufen.

Bei manifester Erkrankung ist eine Ste-
roidtherapie einzuleiten, die tiber ein Jahr
fortgesetzt wird. Uberleitungsstérungen
erfordern u. U. die Implantation eines
Schrittmachers.

Schliisselworter: Sarkoidose — Herzsar-
koidose — Herzinsuffizienz — AV-Block —
plotzlicher Herztod

Cardiac Sarcoidosis. A Little-known
Disease with a Poor Outcome

Sarcoidosis is defined as a multisystem
disease of unknown genesis that af-
fects in particular the middle-aged. In
80% of the cases, the acute form is as-
sociated with pulmonary manifestati-
ons, and in the majority of patients

ist die Steroidtherapie die Behandlung
der Wahl, bei Myokarditis ist der Ein-
satz von Kortikoiden umstritten!

Generell gilt: Bei gesicherter Sarkoi-
dose und Stérungen der Herzfunktion
muss (auch ohne bioptische Sicherung
des Herzbefalls) behandelt werden.

Bei Involvierung des spezifischen Er-
regungsleitungssystems (v. a. AV-Uber-
leitungsstorung) ist die Implantation
eines Schrittmachers notwendig, auch
wenn sich unter Steroidtherapie passa-
ger das rhythmologische Bild bessert.
Dies gilt auch fiir die Implantation eines
AICD bei ventrikuldren Rhythmussto-
rungen, ggt. in Verbindung mit einem
DDD-Schrittmacher. Als Ultima Ratio ist
eine Herztransplantation zu diskutieren.

Ein Perikarderguss, eine Rechts- oder
Linksherzinsuffizienz sollte nach den
etablierten Behandlungsrichtlinien an-
gegangen werden. Die konventionelle
kardiale Therapie kann die antiinflam-
matorische Behandlung nicht ersetzen.
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clears up —even in the absence of treat-
ment — with no sequelae. The chronic
version is characterized by the deve-
lopment of multiple pulmonary granu-
lomas and progressive fibrosis. Subse-
quently, emphysema, cor pulmonale and
right heart insufficiency develops. Al-
most 50% of chronic sarcoidosis pati-
ents have cardiac involvement with arr-
hythmias, heart block and the clinical
picture of a cardiomyopathy, which in
many cases leads to death — acutely
(sudden cardiac death) or over the lon-
ger term. In manifest disease, treatment
with steroids should be initiated and
continued over a year. Conduction dis-
orders require the implantation of a
pacemaker.

Keywords: Sarcoidosis — cardiac sarcoi-
dosis — cardiac insufficiency — AV-block
—sudden cardiac death
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