PRAXIS SARKOIDOSE

Noch viel

zu selten erkannt

Die Erkrankung aus dem rheumatischen Formenkreis ist unangenehm
und kann die Lebensqualitat einschranken, ist aber in den meisten
Fallen nicht bedrohlich. RegelmaBige Arztontrollen sind aber notwendig.

ei einer Sarkoidose

kommt es zu einer
Entziindung und in
der Folge zu einer
tiberschieflenden zelluldren Im-
munantwort des Korpers. Dabei
werden Immunzellen in das Bin-
degewebe des betroffenen Or-
gans eingelagert, die mikrosko-
pisch kleine, fest umschriebene

Knoétchen bilden, die man als
Granulome (von Granula = lat.
Kornchen) bezeichnet. Diese
Granulome bestehen hauptséch-
lich aus Epitheloidzellen, aber
auch Riesen-Langhanszellen,
umgeben von einem Lymphozy-
tenwall. Die Knotchen kénnen
sich vollstandig zuriickbilden,
aber auch vernarben. Wodurch
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die Entziindung ausgeldst wird,
ist bisher noch nicht ausrei-
chend erforscht. Es gibt Anzei-
chen, dass Umweltgifte oder
Feinstaubbelastungen eine Rolle
spielen, aber auch, dass bakte-
rielle Infektionen der Grund
sein konnten. Bei einigen Arten
wurden Mykobakterien nachge-
wiesen, eine Bakteriengruppe,

zu denen zum Beispiel auch Tu-
berkulose- und Lepraerreger ge-
horen. Allerdings lasst sich eine
Sarkoidose mit Tuberkuloseme-
dikamenten nicht therapieren.

Auffillig ist die familidre Hau-
fung der Krankheit: Das Risiko,
tberhaupt an Sarkoidose zu er-
kranken, betragt etwa 1:10 000;
ist jedoch ein naher Verwandter
betroffen, erhoht es sich jedoch
auf 1:100. Das legt eine geneti-
sche Pridisposition nahe. Tat-
sichlich fanden Wissenschaftler
2001 auf dem Chromosom 6 das
erste ,Krankheitsgen”. Es trigt
die ,Bauanleitung” fiir das Ei-
weify BTNL-2, das offenbar die
Aktivierung bestimmter weifler
Blutkorperchen beeinflussen
kann. Durch einen Fehler im ge-
netischen Bauplan, einer Muta-
tion, funktioniert das Eiweif3
nicht mehr richtig. Liegt eine
fehlerhafte Kopie des Gens vor,
erhoht sich das Risiko an Sarko-
idose zu erkranken um 60 Pro-
zent. Sind die BNTL-2-Gene bei-
der Chromosomen betroffen, ist
das Risiko sogar drei Mal so hoch.

Unspezifische Symptome
Eine Sarkoidose ist systemisch,
das heifit, die Entziindungsreak-
tionen konnen tberall im Kor-
per auftreten. Die Symptome
sind meist unspezifisch und er-
innern eher an einen >



PRAXIS SARKOIDOSE

> grippalen Infekt oder Atem-
wegserkrankungen. Oft klagen
die Betroffenen tiber Fieber,
Mattigkeit, Abgeschlagenheit,
trockenen Husten und Atemnot,
Ubelkeit, Brechreiz und Magen-
beschwerden. Das macht das Er-
scheinungsbild der Krankheit
sehr vielfiltig, wodurch sie auch
sehr schwierig zu diagnostizie-
ren ist — es sei denn, die Haut
wird in Mitleidenschaft gezo-
gen. Dann sind die typischen
Knoétchen gleich sichtbar. Trotz-
dem wird nicht immer sofort
die richtige Diagnose gestellt,
denn selbst bei Arzten ist die
Sarkoidose noch recht unbe-
kannt, da sie zu den ,orphan
diseases”, den seltenen Krank-
heiten, gehort. In ganz Deutsch-
land gibt es nur etwa 30 000 Pa-
tienten. Die Dunkelziffer konnte
allerdings sehr viel hoher sein,
denn héufig entwickelt sich die
Sarkoidose so langsam, dass sie
kaum Probleme verursacht. Bei
jedem zweiten chronischen Fall
kommt es auflerdem ohne Be-
handlung zu einem Stillstand,
die akute Verlaufsform hat sogar
eine Spontanheilungsrate von
80 bis 90 Prozent. Meist tritt die
Sarkoidose im Alter zwischen
20 und 40 Jahren auf, in jiinge-
ren Jahren sind mehr Mianner,
in alteren Jahren mehr Frauen
betroffen.

wird eine Sarkoidose der inne-
ren Organe, wenn eine starke
narbige Umbildung des Binde-
gewebes stattfindet. Hierdurch
kann die Funktionsfihigkeit des
Organs schliefllich so stark ein-
geschrinkt sein, dass der Patient
daran verstirbt, was allerdings
nur sehr selten vorkommt. Bei
jedem vierten Betroffenen ist
die Haut beteiligt. Dabei kann es
zu grofiflicher, plaqueartiger
Verdnderung des Bindegewebes,
zu der typischen Granulombil-
dung, aber auch zur Entstehung
von Knétchen mit begleitender
starker Entztindung des Unter-
hautfettgewebes (Erythema no-
dosum) kommen. Meist zeigt
sich eine Hautsarkoidose erst,
wenn bereits andere Bindege-
websstrukturen befallen sind.
Dabher sollten bei dieser Diag-
nose immer auch die inneren
Organe mit untersucht werden.
Eine Herzsarkoidose muss im-
mer medizinisch behandelt wer-
den, denn trotz der hohen
Spontanheilungsraten bei Sar-
koidose ist das Risiko eines
plotzlichen Herztodes zu grof3.

Die akute Form Neben der
schleichend einsetzenden chro-
nischen Verlaufsform existiert
auch eine akute Form der Sar-
koidose, die man als ,,Lofgren-
Syndrom” bezeichnet. Es macht

AUGENSARKOIDOSE

Gefahrlich kann auch diese
Form werden, ihre hau-
figste Art ist die Regen-
bogenhautentziindung
(Uveitis). Kommt es hier-
bei zu einer Beteiligung
des Sehnervs, kann das bis
zur Erblindung flhren. Fur
alle Sarkoidosepatienten
ohne Beteiligung des
Augengewebes wird daher
ein Mal im Jahr eine vor-
beugende augenéarztliche
Untersuchung empfohlen.

nicht geklért ist. Beim Lofgren-
Syndrom treten die Symptome
sehr plotzlich auf. Ahnlich wie
bei einer Lungenentziindung
klagen die Betroffenen tiber Reiz-
husten und Atemnot, dazu kom-
men Fieber, Miidigkeit und Ge-
lenkschmerzen. Die Lymphkno-
ten sind beidseitig geschwollen
und in der Haut kommt es zur
Bildung eines Erythema nodo-
sum. Diese Entziindung befallt
meist die unteren Extremititen,
wobei die betroffenen Stellen
gerétet, geschwollen und sehr
druckempfindlich sind. Bei be-

»Die akute Form hat eine Spontan-
heilungsrate von 80 bis 90 Prozent.«

Verschiedene Auspragun-
gen Die Krankheit kann jede
Bindegewebsstruktur im Korper
befallen. Am héufigsten ist mit
etwa 95 Prozent die Lungensar-
koidose, am seltensten der Be-
fall des Herzens oder des Ner-
vensystems (etwa 5 bis 15 Pro-
zent). Die Lymphknoten sind
fast immer befallen. Gefihrlich

etwa flinf Prozent aller Sarkoi-
doseerkrankungen aus und be-
trifft hauptsachlich junge Frau-
en im Alter zwischen 20 und 30
Jahren. Erstaunlicherweise ist
eine Haufung der Erkrankung
im Frithjahr und Herbst zu be-
obachten. Dies weist auf eine
mogliche bakterielle Infektion
als Ausloser hin, was aber noch
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stehendem Verdacht auf Lof-
gren-Syndrom werden Lungen-
untersuchungen durch bildge-
bende Verfahren, Lungenfunkti-
onspriifungen sowie eine Bron-
choskopie mit Biopsie eingesetzt,
um Knoétchenbildungen bezie-
hungsweise die typischen Gra-
nulome diagnostizieren zu kon-
nen. Behandelt wird das Lof-

gren-Syndrom mit Entziin-
dungshemmern wie ASS, Diclo-
fenac oder Ibuprofen. Ist auch
die Lunge befallen, kommt Kor-
tison zum Einsatz. In hartnécki-
gen Fillen kann die Gabe von
Zytostatika wie Methotrexat
oder Azathioprin notwendig
werden. Meist heilt das Lofgren-
Syndrom innerhalb von zwei bis
drei Jahren aus. Wihrend dieser
Zeit ist jedoch eine engmaschige
Kontrolle notwendig, auch, um
eventuelle Uberginge zur chro-
nischen Sarkoidose frithzeitig
bemerken zu kénnen.

Therapie meist nur bei Be-
schwerden Die chronische
Form der Sarkoidose benoétigt
in vielen Fillen gar keine medi-
kamentdse Therapie, allerdings
regelmidflige Kontrolluntersu-
chungen, um den Krankheits-
grad zu bestimmen. Da die Aus-
pragungen unterschiedlich sind,
fallen, sobald Beschwerden auf-
treten, auch die Therapien un-
terschiedlich aus. Man wird im-
mer versuchen, die Symptome
zu lindern, also beispielsweise
mit Entziindungshemmern zu
arbeiten. Wie bei der akuten
Form kommen bei einer den
Organismus gefihrdenden Be-
teiligung der inneren Organe
Glukokortikoide zum Einsatz,
allerdings ist die Anwendung
von Kortison nicht unumstrit-
ten. In schwereren Fillen kon-
nen auch bei der chronischen
Verlaufsform Zytostatika einge-
setzt werden. Hautsarkoidosen
versucht man mit dem Antibio-
tikum Minocyclin zu therapie-
ren, das zum Beispiel auch bei
schwerer Akne eingesetzt wird.
Erstaunlicherweise kann der
Gichtarzneistoff Allopurinol bei
Hautsarkoidosen Wirkung zei-
gen, ein Erkldarungsansatz hier-
fiir liegt jedoch bis jetzt nicht
vor. H
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