PRAXIS SARKOIDOSE

Granulome
in den Organen

Die Multisystemerkrankung kann prinzipiell den gesamten Kérper betreffen, denn
sie befallt die unterschiedlichsten Organe. Die Verlaufe sind individuell und reichen
von Spontanheilungen bis hin zu lebensbedrohlichen Auspragungen.

arkoidose wird auch als
Morbus Boeck oder Granu-
lomatose bezeichnet und ist
eine systemische Erkran-
kung des Bindegewebes. Dort bilden
sich kleinste Knotchen (Granulome),
zudem sind oft die Lymphknoten
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und/oder die Lunge befallen. Auch
andere Organe wie die Milz, das
Herz, die Leber, die Nieren, die
Augen, die Haut oder das Nervensys-
tem werden in Mitleidenschaft gezo-
gen. Zu den typischen Symptomen
zahlen auflerdem trockener Husten,
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allgemeine Abgeschlagenheit sowie
Flecken auf oder Knétchen unter der
Haut. Das Makrophagensystem ist
bei Patienten mit Sarkoidose zwar
aktiviert, allerdings kann der Auslo-
ser der Erkrankung durch die Mak-
rophagen-Immunabwehr nicht be-
kampft werden - so viel steht fest.
Die Folge ist eine chronische lym-
phozytire T-Zell-Entziindung, die
sich auf verschiedene Organe aus-
breitet.

Langer Weg zur Diagnose In der
Regel tritt die Erkrankung zwischen
dem 20. und 40. Lebensjahr auf,
prinzipiell kommt sie jedoch in
jedem Alter vor. Haufig haben Kun-
den mit Sarkoidose einen langen di-
agnostischen Weg hinter sich, da die
Symptome vielfiltig sind und Arzte
nicht immer an die Granulomatose
denken. In Deutschland geht man
von einer Prdvalenz von etwa 44
pro 100000 Einwohner aus und von
einer Inzidenz von 9,6 pro 100000
Einwohnern. Allerdings existiert ver-
mutlich eine hohe Dunkelziffer, da
einige Personen ihre asymptomati-
sche, subklinische Sarkoidose lebens-
lang nicht bemerken.

Akuter oder chronischer Verlauf
Man unterscheidet zwischen der
akuten und der chronischen Sarkoi-
dose: Bei der akuten Form klagen
Betroffene hiufig iiber Fieber, Mus-



kelschmerzen, Gewichtsverlust, Mii-
digkeit, Nachtschweifl, Kurzatmig-
keit und Husten, oftmals sind neben
der Lunge noch weitere Organe be-
eintréichtigt. Ist die Milz nicht in Mit-
leidenschaft gezogen, heilen akute
Verlaufsformen innerhalb weniger
Monate wieder aus und Patienten
erholen sich in der Regel von den
Beschwerden. Die Entziindungs-
parameter lassen sich durch eine
Blutuntersuchung bestimmen, in der
Regel ist die Konzentration der Inter-
leukin-2-Rezeptoren stark erhoht.
Zur akuten Sarkoidose zdhlt das so-
genannte Lofgren-Syndrom, welches
mit einer beidseitigen Lymphknoten-
schwellung an der Lungenwurzel,
einer Polyarthritis sowie mit einem
Erythema nodosum (rétlich-violett
gefarbte Hautknoten insbesondere
an den Unterschenkeln) einhergeht.
Seltener ist das Heerfordt-Syndrom,
das ebenfalls den akuten Formen zu-
zuordnen ist. Typisch sind eine Fazi-
alisparese (Gesichtslidhmung), eine
Uveitis (Entziindung der Augenhaut)
sowie eine Parotitis (Entziindung der
Speicheldriisen), zusitzlich leiden
Betroffene unter hohem Fieber.

Die chronische Sarkoidose kenn-
zeichnet sich hingegen durch einen
schleichenden Verlauf und stellt eine
ernste Krankheit dar, insbesondere
wenn Herz, Nieren, Gehirn und
Lunge beteiligt sind. Es kann unter
anderem zu lebensbedrohlichen
Rhythmusstorungen oder zu Nieren-
versagen kommen.

Fiinf Schweregrade der Erkran-
kung Im Stadium 0 ist das Rontgen-
bild unauffillig und die Lunge nicht
befallen, in der darauffolgenden
Phase sind die Lymphknoten zwi-
schen den Lungenfliigeln, entlang
der Luftrohre und der Hauptbron-
chien geschwollen, wihrend das
Lungengewebe nicht beeintrachtigt
ist. Erst im Stadium 2 sind knotchen-
artige Veranderungen im Lungenge-
webe nachzuweisen, die Lymphkno-
ten sind ebenfalls verdndert. Das
Stadium 3 &duflert sich hingegen
durch Granulome in der Lunge ohne
Schwellungen der Lymphknoten.

Von einer chronischen Erkrankung
(Stadium 4) spricht man, wenn eine
irreversible Lungenfibrose vorliegt
und das Lungengewebe zu Bindege-
webe umgebaut wird.

Wie entsteht Morbus Boeck? Die
Ursachen der Sarkoidose sind noch
immer weitestgehend unbekannt.
Vermutlich liegt der Erkrankung
eine genetische Disposition zu-
grunde, denn sie tritt familidr ge-
hauft auf. Mutationen des Gens
BTNL2 sowie die HLA-Variante
HLA-DQBI1 sollen mit einem erh6h-
ten Erkrankungsrisiko korrelieren.
Es wurden bereits Tuberkulose-Erre-
ger und weitere Mykobakterien als
Ursprung fir die Sarkoidose disku-
tiert, jedoch endete die Erregersuche
bis heute stets erfolglos. Allerdings
scheinen gewisse Umweltfaktoren re-
levant zu sein: Feuerwehrleute, Kran-
kenpfleger und Krankenschwestern
weisen eine bis zu 7,5-fach erhohte
Pravalenz auf, eventuell ist diese auf
die vermehrte Belastung mit Gasen,
Chemikalien und Aerosolen zurtiick-
zufiithren. Die Metalle Beryllium,
Zirkonium, Aluminium, Titanium
und der Quarz Kristobalit rufen zwar
eine granulomatése Entziindung, die
der Sarkoidose dhnelt, hervor - aus
dieser entwickelt sich jedoch keine
Multisystemerkrankung.

Raucher leiden seltener unter Sarkoi-
dose, was damit zusammenhéingen
konnte, dass ihr Makophagen-Ab-
wehrsystem beeintrichtigt ist. Auf-
fallig ist auch, dass die Inzidenz nach
Grippe-Epidemien erhoht ist — wahr-
scheinlich finden in diesen Phasen
vermehrt Untersuchungen der Lunge
(Rontgen) statt, sodass die Granu-
lome zufillig entdeckt werden.

Verschiedene Behandlungs-
maoglichkeiten Die Therapie des
Morbus Boeck richtet sich nach dem
jeweiligen Schweregrad. Grundsitz-
liche Ziele sind die Stabilisierung der
Erkrankung sowie die Senkung der
Cortison-Dosis. Jedoch ist der Ein-
satz von Medikamenten nicht immer
angebracht, da sich die Beschwerden
auch spontan zuriickbilden kénnen.

In der Regel wird eine akute Sarkoi-
dose symptomatisch mit nicht-ste-
roidalen Antiphlogistika behandelt.
Nur in seltenen Fillen ist der Einsatz
von cortisonhaltigen Medikamenten
indiziert, diese sollten unbedingt mit
Bedacht angewendet werden, da sie
im Verdacht stehen, die Haufigkeit
von Riickféllen zu erhéhen. Bei chro-
nischen Verlaufen verordnet der Arzt
jedoch meist Cortison-Priparate, um
die Entziindung zu bekdmpfen. Die
Therapie erfolgt in der Regel tber
einen Zeitraum von insgesamt sechs
bis neun Monaten, wobei man mit
einer hochdosierten Gabe startet,
die Dosis schrittweise reduziert und
das Medikament auf diese Weise
ausschleicht. Auch durch immun-
suppressive Substanzen wie den
Wirkstoff Methotrexat (MTX, in
Kombination mit Corticoiden) las-
sen sich die Beschwerden verbessern
und die Cortisonmengen reduzieren,
MTX-Monotherapien sind hingegen
wirkungslos. Unter Azathioprin
konnte man in klinischen Studien die
Cortison-Dosis reduzieren, wahrend
der Wirkstoff Mycophenolatmofetil
vermutlich nur bei Augen- und Neu-
rosarkoidose effektiv ist.

Dariiber hinaus sind vermehrt Biolo-
gika in den Fokus der Forschung
geriickt: Die Gabe von Anti-TNF-
alpha-Antikorpern wie Infliximab
oder Adalimumab scheint sich posi-
tiv auszuwirken. Weitere Studien sol-
len Erkenntnisse zum Thema Sarkoi-
dose und deren Therapie liefern: Im
Sommer 2018 gab es weltweit min-
destens zehn verschiedene klinische
interventionelle Studien an Sarkoi-
dose-Betroffenen, die unter anderem
den Zusammenhang zu Substanzen
wie Cortison, Methylphenidat, Cor-
ticotropin, Nicotin, Pirfenidon,
Canakinumab und Riociguat unter-
suchten. M
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