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Von der Diagnosesicherung zur fundierten Therapieentscheidung

Pulmonale Sarkoidose: Strategien flir
eine individualisierte Behandlung

Katharina Buschulte — Heidelberg

Die Sarkoidose ist eine komplexe systemische Erkrankung, die meist Lunge und Lymphknoten
betrifft. Sie zeigt eine grof8e klinische Variabilitdt, ihre Diagnostik und Therapie stellen eine
besondere Herausforderung dar. Dieser Beitrag erldutert die wichtigsten diagnostischen Schritte
und gibt einen Uberblick ber aktuelle Therapieempfehlungen, von Glukokortikoiden bis hin zu
modernen Biologika. Ziel ist ein individualisiertes Vorgehen, das die Organfunktion erhélt und
die Lebensqualitdt verbessert.

Die Sarkoidose ist eine systemische Erkrankung
unbekannter Ursache, die durch die Bildung nicht
nekrotisierender Granulome gekennzeichnet ist.
Die Erkrankung kann prinzipiell jedes Organ be-
treffen, befallt jedoch mit 90 % am hiufigsten die
Lunge und die intrathorakalen Lymphknoten [1].
Das klinische Erscheinungsbild einer pulmonalen
Sarkoidose ist sehr variabel und reicht von asymp-
tomatischen Verldufen bis hin zu progredienten
Atemwegsbeschwerden wie Husten und Dyspnoe
[1, 2]. Hierdurch kann es zu einer deutlichen Ein-
schrankung der Lebensqualitidt kommen [3]. Auf-
grund dieser Heterogenitat konnen die Diagnostik
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inklusive des Ausschlusses moglicher Differenzial-
diagnosen und die Therapie der pulmonalen Sarko-
idose herausfordernd sein.

Epidemiologie

Sarkoidose kommt weltweit vor; Inzidenz und
Préavalenz variieren jedoch je nach ethnischer
Zugehorigkeit, Geschlecht, Alter und Geografie
erheblich [4, 5]. Die Krankheit tritt am haufigsten
bei Erwachsenen im Alter von 30 bis 60 Jahren auf
[2]. Die jahrliche Inzidenz liegt zwischen 1 und 15
pro 100.000 Menschen, wobei die hochste Inzidenz
in Nordeuropa und unter Afroamerikanern berich-



tet wird [2, 6], wiahrend in Ostasien die niedrigste
Inzidenz zu verzeichnen ist [7]. Afroamerikaner er-
kranken hédufig schwerer [8].

Auch bestimmte Organmanifestationen wurden
haufiger in bestimmten Gruppen verzeichnet, so
beispielsweise die chronische Uveitis bei Afroame-
rikanern und Japanern, Lupus pernio bei Afro-
amerikanern und das Erythema nodosum bei Skan-
dinaviern [4, 8]. Zudem wurde eine familidre Hau-
fung beobachtet. So haben Verwandte ersten Gra-
des ein 3,7-fach erhohtes Risiko, an einer
Sarkoidose zu erkranken [6, 8]. Rauchen ist tatsach-
lich mit einem niedrigeren Risiko fiir eine Sarkoi-
dose assoziiert, auch wenn dieser Zusammenhang
bisher nicht ausreichend erklart ist [9].

Pathophysiologie

Das typische histopathologische Merkmal einer
Sarkoidose sind nicht verkdsende Granulome [4].
Urséchlich ist eine dysregulierte Immunantwort
auf bislang nicht identifizierte Antigene bei gene-
tisch vulnerablen Personen [8].

Die Granulome bestehen im Zentrum aus Aggre-
gaten von Makrophagen, die einer epitheloiden
Transformation unterliegen und zu mehrkernigen
Riesenzellen verschmelzen. Der Rand der Granu-
lome setzt sich aus Lymphozyten zusammen [4, 10].
Bisher wurden keine auslosenden Antigene identi-
fiziert. Es wird jedoch angenommen, dass Umwelt-
expositionen wie mikrobielle Antigene und anor-
ganische Stidube eine Rolle spielen [8]. Dafiir spre-
chen beispielsweise die saisonalen Inzidenzpeaks
im Winter und beginnenden Friihling sowie die
geografischen Inzidenzunterschiede zwischen
Norden und Siiden [11, 12].

Nach Exposition gegeniiber einem Antigen oder
Trigger wird die initiale Immunantwort durch
antigenprasentierende Zellen (Makrophagen und
dendritische Zellen) vermittelt, die CD4+ T-Zellen,
vorwiegend der Th1- und Th17-Linien, aktivieren.
Diese T-Zellen sezernieren Zytokine wie Inter-
feron-y, Interleukine und Tumornekrosefaktor-a,
die wiederum die Granulombildung und -erhal-
tung vorantreiben. Das Versagen der regulatori-
schen T-Zell-Mechanismen und eine anhaltende
Antigenstimulation fithren zu chronischen Entziin-
dungen, zum Erhalt der Granulome und gegebe-
nenfalls zur Entwicklung einer Fibrose [10].

Zusammenfassend fithren genetische, umweltbe-
dingte und immunologische Faktoren zur bekann-
ten Heterogenitdt der Erkrankung. Aktuell wird
daher versucht, spezifische pathogene Mechanis-
men und therapeutische Ansatzpunkte zu identi-
fizieren [4].

Klinische Prasentation

Die Sarkoidose betrifft vorwiegend die Lunge und
die intrathorakalen Lymphknoten. Die klinische
Prdsentation der pulmonalen Sarkoidose ist sehr
variabel und reicht von asymptomatischen bis hin

zu progredienten Verldufen. Bei 80 bis iiber 90 % der
Patienten und Patientinnen zeigt die Rontgen-
thoraxaufnahme Auffilligkeiten [1]. Dennoch sind
30-60 % der Patienten zum Zeitpunkt der Diagno-
se asymptomatisch [1].

Typische Symptome umfassen Husten, Atemnot,
Brustschmerzen und Fatigue [8]. Extrapulmonale
Manifestationen wie Hautldsionen, Uveitis und
kardiale oder neurologische Beteiligungen konnen
gleichzeitig auftreten. Je nach Organmanifestation
konnen also viele weitere Symptome hinzukom-
men. Auflerdem berichten die Patienten hiufig
unspezifische Beschwerden wie Fatigue, Bewe-
gungseinschrankungen, kognitive Beeintréchti-
gungen und Symptome im Zusammenhang mit ei-
ner Small-Fiber-Neuropathie. Besonders diese
Symptome koénnen die Lebensqualitit der Patien-
tinnen und Patienten erheblich einschrianken [8].
Somit sollte immer das vollstdndige Spektrum der
Organmanifestationen beriicksichtigt werden, da
dies diagnostische und therapeutische Relevanz ha-
ben kann [13].

Diagnostik
Zur Diagnosestellung einer Sarkoidose miissen
passende klinische und radiologische Merkmale,
der histologische Nachweis von nicht verkdsenden
Granulomen in einer oder mehreren Gewebe-
proben und der Ausschluss von Differenzial-
diagnosen anderer granulomatdser Erkrankungen
vorliegen [8]. Ausnahmen bilden das bereits er-
wiahnte hochspezifische Lofgren-Syndrom (Erythe-
ma nodosum, bihilire Lymphadenopathie und
Sprunggelenksarthritis), das Heerfordt-Syndrom
(Parotisschwellung, Uveitis, Fazialisparese, Fieber)
sowie der Lupus pernio, bei denen keine histologi-
sche Bestitigung erforderlich ist [13].

Die Differenzialdiagnostik granulomatdser Er-
krankungen wird in einem weiteren Fortbildungs-
beitrag in dieser Ausgabe auf Seite 41 behandelt.

Bildgebende Diagnostik

Im Rontgenthorax fallen typischerweise eine bihi-
lare Lymphadenopathie (»Abb. 1a) und perilym-
phatische mikronodulére Infiltrate auf [6]. In der
Computertomografie (CT) konnen sich dariiber hi-
naus eine typische perilymphatische Verteilung
(»Abb. 1b) oder das Galaxy Sign, ein grof3er Nodu-
lus umgeben von vielen kleinen Satellitennoduli
[14], zeigen [6].

Kirzlich wurde ein Konsensuspapier zu ver-
schiedenen Phinotypen in der CT ver6ffentlicht.
Hier wird zum einen in nicht fibrosierende Muster
wie peribronchovaskulire, perifissurale und sub-
pleurale Mikronoduli oder Konsolidierungen und
zum anderen in fibrosierende Muster wie bronchio-
zentrische Retikulationen unterschieden [15].
Auflerdem konnen die im CT detektierten pulmo-
nalen Veranderungen iiber das Scadding-Staging-
System in fiinf Stadien eingeteilt werden (»Tab. 1) [1].
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1 a: Rontgenthorax mit bihildrer Lymphadenopathie; b: CT mit perilymphatisch verteilten Noduli, die zentral beidseits deutlich konfluieren.
Mit freundlicher Genehmigung von Prof. HeufSel, Thoraxklinik Heidelberg.

Fiir ausgewdhlte Fragestellungen kann ein FDG-
PET/CT eingesetzt werden, das hochsensitiv fiir die
Erkennung aktiver Entziindungen, okkulter Krank-
heitsherde und zur Steuerung der Biopsie bei meta-
bolisch aktiven Lisionen ist [16]. Je nach weiteren
Organmanifestationen konnen alternative bildge-
bende Verfahren erwogen werden.

Biopsie

Zur Diagnosestellung ist in den meisten Fillen eine
Biopsie erforderlich. Ausnahmen bilden die bereits
genannten spezifischen Syndrome.

Die Biopsie sollte so wenig invasiv wie moglich
erfolgen. Hierfiir bietet sich bei einer pulmonalen
Sarkoidose die Bronchoskopie mit ultraschallge-
steuerter transbronchialer Nadelaspiration (EBUS-
TBNA) von mediastinalen oder hiliren Lymph-
knoten an [1, 2].

Ebenfalls hiufig genutzt werden transbronchiale
Lungenbiopsien, vor allem bei Vorliegen einer Lun-
genparenchymbeteiligung, und endobronchiale
Biopsien bei endobronchialem Befall (,,Kopfstein-
pflaster®) [1, 2]. Sollte auf diesem Weg kein Granu-

T1 Ubersicht iiber das Scadding Staging System; adaptiert nach [1].

Scadding Stadium
0
|

v

Radiologie Haufigkeit
» unauffallig » 3-10%
» bihildre Lymphadenopathie » 40-51%
» ohne Lungenparenchymbeteiligung

» bihildre Lymphadenopathie > 29-40%
» Lungenparenchymbeteiligung

» Lungenparenchymbeteiligung » 12-20%
» ohne bihildre Lymphadenopathie

» ohne Fibrose

» ausgedehnte Fibrose » 2-5%
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lomnachweis gelingen, konnen beispielsweise eine
Mediastinoskopie eingesetzt werden oder alternative
Verfahren erwogen werden [13].

Zusitzlich sollte eine bronchoalveoldre Lavage
durchgefiihrt werden, in der sich typischerweise ein
erhohter CD4/CD8-Quotient zeigt [8], und mit der
auflerdem infektiose Differenzialdiagnosen wie
Tuberkulose und Pilzinfektionen ausgeschlossen
werden konnen [13].

Lungenfunktionsdiagnostik

10-30 % der Patienten mit einer Sarkoidose weisen
Auftalligkeiten in der Lungenfunktion auf [17].
Meist kommt es zu einer restriktiven Ventilations-
stérung und zusétzlich zu einem reduzierten Trans-
ferfaktor (DLCO: Diffusionskapazitdt der Lunge fiir
Kohlenmonoxid).

Bei einer Beteiligung der Atemwege werden
allerdings vor allem obstruktive oder gemischt
obstruktiv-restriktive Ventilationsstérungen beob-
achtet [2, 18]. Eine regelmiflige Lungenfunktions-
diagnostik spielt auch in der Verlaufskontrolle eine
grof3e Rolle, hierbei sollte vor allem auf die forcier-
te Vitalkapazitat (FVC) und die DLCO geachtet
werden [17].

Screening fiir extrapulmonale
Organmanifestationen
Gemafl der ATS-Leitlinie sollten alle Patienten mit
einer neu diagnostizierten Sarkoidose beziiglich
einer okuldren Beteiligung untersucht werden. Sie
sieht auflerdem die Bestimmung von Serumkreati-
nin und Serumkalzium im Hinblick auf eine renale
Beteiligung vor [13].

Zur Detektion hiamatologischer Auffilligkeiten
wird empfohlen, ein Blutbild anzufertigen [13]. Im
Hinblick auf eine kardiale Sarkoidose sind mogliche



kardiale Symptome wie Palpitationen, Thorax-
schmerzen und Synkopen griindlich im Patienten-
gesprich zu erfragen. Trotz der geringen Sensitivitat
sollte auflerdem ein Elektrokardiogramm (EKG)
durchgefithrt werden [13]. Je nach Symptomen
kann individuell weitere Diagnostik angefordert
werden.

Priifung der Behandlungsindikation

Insgesamt benétigen viele Patienten und Patien-
tinnen mit einer Sarkoidose keine Therapie, insbe-
sondere wenn keine Einschrankungen der Organ-
funktion oder Lebensqualitdt vorliegen [4]. Zu-
allererst ist daher die Behandlungsindikation zu
priifen. Hierfiir miissen alle Organmanifestationen

und deren Schwere beriicksichtigt werden, weswe-
gen eine vorherige griindliche Diagnostik essenzi-
ell ist.

Gemdf3 der aktuellen ERS-Leitlinie sollten bei
Therapieentscheidungen das individuelle Risiko fiir
Tod, Organschaden und eine reduzierte Lebens-
qualitét berticksichtigt werden und gegentiber dem
potenziellen Nebenwirkungsrisiko durch Medika-
mente abgewogen werden [19].

Selbstverstiandlich ist auch eine Diskussion mit
den betroffenen Patienten unerlédsslich. Im Falle
einer Behandlungsindikation sollten mdgliche
Therapieoptionen sowie deren Vor- und Nachteile
inklusive Nebenwirkungen griindlich erlautert
werden [4].
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T2 Ubersicht iiber hiufig eingesetzte Medikamente bei pulmonaler Sarkoidose; adaptiert nach [4, 19; mit Genehmigung der ERS 2026].

Medikament Dosierung Nebenwirkungen
Prednison/ » 20mg/die » Schlafstérungen
Prednisolon » Tapering bis unterhalb » Gewichtszunahme
von 10 mg/die » Fatigue
» bevorzugt unterhalb » Diabetes
von 7,5 mg/die » arterielle Hypertonie
(Cushing-Schwelle) » Osteoporose
» Infektionen
Methotrexat » 15-20mg 1x wochentlich  » Ubelkeit
» Folsdure am Folgetag » Fatigue
» Infektionen
» Leukopenie
» Hepatotoxizitdt
Azathioprin » 50-200mg/die » Ubelkeit
» (~2mg/kg KG) » Diarrhoe
» Leukopenie
» Infektionen
» Malignome
Leflunomid » 10-20mg/die » Ubelkeit
» Hepatotoxizitdt
» pulmonale Toxizitat
» Neuropathie
Mycophenolat mofetil » 500-1.500 mg 2x/die » Diarrhoe
» Leukopenie
» Infektionen
» Malignome
Infliximab » 3-5mg/kg initial und nach  » Infektionen
2 Wochen, dann alle » allergische
4-6 Wochen Reaktionen
» intravends oder subkutan
Adalimumab » 40mg alle 1-2 Wochen » Infektionen

» subkutan

die: Tag; HI: Herzinsuffizienz; NYHA: New York Heart Association; TB: Tuberkulose.

Monitoring
» Knochendichte
» Blutdruck
» Serumglukose

Blutbild
» Leber- und Nierenfunktion

v

v

Blutbild
Leberfunktion

v

» Leber- und Nierenfunktion

» Blutbild

» Screening auf friihere TB- und
Hepatitis-B/C-Erkrankungen
» Uberpriifung des Impfstatus
» Uberwachung auf allergische
Reaktionen
» kontraindiziert bei:
schwerer HI (NYHA II/1V),
demyelinisierenden
neurologischen Erkrankungen,
aktiver TB,
aktuellen Infektionen

» Screening auf friihere TB

» Uberwachung auf allergische
Reaktionen

» kontraindiziert bei:
schwerer HI (NYHA lI/1V),
demyelinisierenden
neurologischen Erkrankungen,
aktiver TB,
aktuellen Infektionen

/ ‘ommentare

» kumulative Toxizitat

» vermeiden bei fortgeschrittener
Nierenerkrankung
» Kinderwunsch diskutieren

» Messung der Konzentrationen
toxischer Metaboliten moglich
fur Dosierungsanpassung

» vermeiden bei fortgeschrittener
Nierenerkrankung
» Kinderwunsch diskutieren

» wenig Evidenz
» Kinderwunsch diskutieren

» allergische Reaktionen kdnnen
lebensbedrohlich sein

» Vorsicht bei kiirzlich
aufgetretenen Malignomen

» Vorsicht bei kiirzlich
aufgetretenen Malignomen
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Medikamentose Therapien

Die bereits erwahnte ERS-Leitlinie aus dem Jahr
2022 stellt Therapieempfehlungen fiir die Behand-
lung der pulmonalen Sarkoidose und weiterer
Organmanifestationen bereit [19]. Vergleichbare
Empfehlungen sind auch dem deutschen Positions-
papier der DGP aus dem Jahr 2024 zu entnehmen
[20]. »Tab. 2 zeigt eine Ubersicht iiber hiufig ein-
gesetzte Medikamente bei pulmonaler Sarkoidose.

Glukokortikoide

Als Erstlinientherapie bei pulmonaler Sarkoidose
werden Glukokortikoide empfohlen. Die ERS-Leit-
linie empfiehlt eine initiale Dosierung von 20 mg
Prednisolon und ein Tapering auf eine Erhaltungs-
dosis von 5-10mg. Das Evidenzlevel dieser Emp-
fehlung ist jedoch gering [19].

Im Jahr 2023 wurden die Ergebnisse einer rando-
misiert kontrollierten Studie publiziert, die den
Einsatz niedrigerer Glukokortikoiddosen unter-
stiitzen. So wurden 40 vs. 20 mg Prednisolon mit
einem Tapering iiber sechs Monate zur Behandlung
der pulmonalen Sarkoidose verglichen. Es zeigten
sich keine Unterschiede beziiglich der Haufigkeit
und Zeit bis zu einem Riickfall oder Therapieversa-
gen sowie beziiglich Therapieansprechen, Neben-
wirkungen, Verdnderungen von FVC und Lebens-
qualitat [21].

Zu beriicksichtigen sind jedoch die zahlreichen
Nebenwirkungen einer Glukokortikoidtherapie und
der langfristig negative Einfluss auf die Lebens-
qualitét bei Einsatz hoherer kumulativer Dosen [22].

Immunmodaulatorische Therapien

Bisher kommen immunmodulatorische Therapien
vor allem zum Einsatz, wenn es unter einer begon-
nenen Glukokortikoidtherapie zu einem Fort-
schreiten der Erkrankung oder zu inakzeptablen
Nebenwirkungen kommt [20]. Als Zweitlinien-
therapie werden in der Regel Immunmodulatoren
wie Methotrexat oder Azathioprin eingesetzt.
Beziiglich Methotrexat werden Dosierungen von
10-15mg einmal wochentlich gefolgt von Folsdure
am Folgetag empfohlen [19].

Im deutschen Positionspapier wird Azathioprin
bewusst gleichwertig erwihnt, da die Evidenz zur
Effektivitat beider Substanzen vergleichbar ist [20].
In einer Studie zeigten sich jedoch mehr infektiose
Nebenwirkungen unter Azathioprin bei ansonsten
vergleichbarem Nebenwirkungsprofil [23]. Trotz
limitierter Evidenz konnen weitere Substanzen wie
Leflunomid, Mycophenolat mofetil oder Hydroxy-
chloroquin ebenfalls eingesetzt werden [19].

Unter allen genannten Medikamenten sind regel-
méflige labordiagnostische Kontrollen, beispiels-
weise des Blutbildes, der Leber- und Nierenwerte,
erforderlich [19]. Auflerdem sollte ein potenzieller
Kinderwunsch erfragt und beriicksichtigt werden;
fiir genauere Informationen hierzu wird auf die ent-
sprechenden Produktinformationen verwiesen.
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Die kiirzlich publizierte randomisierte kon-
trollierte PREDMETH-Studie hat den Einsatz von
Methotrexat als Erstlinientherapie bei pulmonaler
Sarkoidose gepriift. Die Studie wurde als Nicht-
unterlegenheitsstudie konzipiert und inkludierte
therapienaive Patienten mit einer pulmonalen
Behandlungsindikation im Sinne reduzierter
lungenfunktioneller Parameter (FVC und/oder
DLCO) und Auftilligkeiten des Lungenparen-
chyms. In zwei Therapiearmen wurde Prednison
(n=70) beginnend mit 40 mg und einem Tapering
auf 10 mg mit Methotrexat (n=68) in einer initia-
len Dosierung von 15mg wochentlich und Steige-
rung auf bis zu 25mg verglichen. Als priméarer
Endpunkt wurde die Anderung der FVC nach
24 Wochen festgelegt; Methotrexat zeigte sich
diesbeziiglich genauso effektiv wie Prednison.
Nebenwirkungen traten in beiden Gruppen ver-
gleichbar haufig auf. Unter Methotrexat kam es vor
allem zu Fatigue, Ubelkeit und abnormalen Leber-
werten, wahrend die Prednison-Gruppe eine Appe-
titsteigerung, Gewichtszunahme und Schlafstérun-
gen berichtete [24].

Prinzipiell konnen also Glukokortikoide oder
Methotrexat als Erstlinientherapie bei pulmonaler
Sarkoidose diskutiert werden [4]. Die Entscheidung
fir eine der Substanzen sollte gemeinsam mit den
Patienten abgewogen werden, hierbei sind die Zeit
bis zum klinischen Effekt der Therapie, Begleit-
erkrankungen und mogliche Nebenwirkungen zu
berticksichtigen [4].

Da der Effekt von Methotrexat erfahrungsgemaf3
und auch in der PREDMETH-Studie erst verzogert
einsetzt, kann grundsatzlich auch ein kurzfristiger
Steroidstof ergdnzt werden, um eine schnelle Ver-
besserung der Symptomlast zu erreichen [4]. Auch
bei persistierender Krankheitsaktivitdt unter einer
initialen Methotrexat-Therapie kénnen analog zur
oben dargestellten Zweitlinientherapie Glukokor-
tikoide im Verlauf erganzt werden [4].

Biologikatherapien

Patienten, die nicht ausreichend auf eine Therapie
mit Glukokortikoiden und anderen Immunsup-
pressiva wie Methotrexat oder Azathioprin anspre-
chen oder an signifikanten Nebenwirkungen leiden,
sollten in einem Zentrum mit entsprechender
Expertise vorgestellt werden. Uberpriift werden
sollten mogliche Griinde fiir das Therapieversagen
unter den bisherigen Therapien und weitere Thera-
pieoptionen [4].

Drittlinientherapien mit anti-TNF-Biologika wie
Infliximab kénnen bei pulmonaler Sarkoidose mit
hoher Symptomlast und einem erhoéhten Risiko fiir
Tod und Organkomplikationen eingesetzt werden,
wenn durch die Zweitlinientherapie keine aus-
reichende Kontrolle der Erkrankung erreicht wer-
den konnte [19].

Infliximab zeigte sich in mehreren Studien effek-
tiv zur Behandlung einer therapierefraktiren Sar-



koidose [4]. So konnte eine signifikante Verbesse-
rung der FVC [4], vor allem bei einem hohen FDG-
Uptake im Lungenparenchym [25], gezeigt werden.
Die Therapie muss als sogenannter Off-Label-Use
bei der Krankenkasse beantragt werden [20].

Infliximab kann je nach Grund der Therapie-
erweiterung und Krankheitsaktivitat zusétzlich
oder alternativ zur bestehenden immunmodulato-
rischen Kombinationstherapie verordnet werden
[20]. Ebenfalls kann Adalimumab eingesetzt wer-
den [4, 19].

Nicht medikamentose Therapien

Im Sinne eines holistischen Therapieansatzes
sollten erginzend zu den oben genannten medika-
mentosen Therapien auch nicht medikamentdse
Therapieverfahren zum Einsatz kommen [4]. Diese
Verfahren sind vor allem fiir Fatigue und die Small-
Fiber-Neuropathie relevant, da hier der Effekt der
immunsuppressiven Therapie limitiert ist [26].

Eine pulmonale Rehabilitationsbehandlung zeig-
te Verbesserungen im Hinblick auf die Lebens-
qualitat, die korperliche Belastbarkeit [27] und die
Fatigue [28]. Allerdings sind die Langzeiteffekte
bisher nicht ausreichend untersucht [29].

Bei Fatigue, Angst und Depressionen kommen
vor allem psychologische Methoden zum Einsatz
[29]. So konnte mithilfe einer online durchgefiihr-
ten achtsamkeitsbasierten kognitiven Therapie
(eMBCT) eine Verbesserung der Fatigue erreicht
werden [30].

Auch eine gute Aufkldrung der Patienten und Pa-
tientinnen spielt eine wichtige Rolle und wird von
diesen genauso wie die Beteiligung an Behand-
lungsentscheidungen gewtinscht [31].

Unterstiitzend sollten die Patienten auf das
Angebot an Selbsthilfegruppen hingewiesen wer-
den [4].

Verlauf und Prognose

Der klinische Verlauf der Sarkoidose ist sehr vari-
abel und reicht von einer spontanen Remission bis
hin zu einem chronisch progredienten Verlauf.
Etwa die Hélfte der Fille heilen innerhalb von zwei
Jahren spontan aus und zu den meisten Remissio-
nen kommt es innerhalb von fiinf Jahren [1, 6].

Etwa 10-30% der Patienten entwickeln eine
progrediente Lungenerkrankung mit fibrotischen
Veranderungen [1]. Die 5-Jahres-Mortalitit betrigt
etwa 7 %, wobei die meisten Todesfille auf fortge-
schrittene pulmonale und kardiale Beteiligungen
zurickzufiihren sind [1, 8]. Die Riickfallraten
werden in der Literatur mit 13-75 % angegeben. Sie
variieren in Abhdngigkeit vom Krankheitsstadium
und der Organbeteiligung sowie je nach untersuch-
ter Population [32].

Giinstige Prognosefaktoren sind ein akuter
Beginn wie beispielsweise beim Lofgren-Syndrom,
die Scadding-Stadien I und II, eine isolierte hildre
Lymphadenopathie, das Fehlen einer Organdys-

funktion und ein jiingeres Alter bei Erkrankungs-
beginn [6, 8].

Die Mortalitit scheint hingegen mit dem weib-
lichen Geschlecht, einem héheren Alter bei Erst-
diagnose, einer afroamerikanischen Ethnie und
einem niedrigeren sozio6konomischen Status
zusammenzuhdngen [4]. Weitere ungiinstige Fak-
toren sind die Scadding-Stadien III und IV, eine
pulmonale Hypertonie und die Beteiligung mehre-
rer Organe [8, 33].

Fazit fiir die Praxis

Die pulmonale Sarkoidose ist eine Erkrankung mit
sehr variablem Verlauf. Die Diagnose stiitzt sich
auf eine passende klinische und radiologische
Prdsentation, den Nachweis nicht verkidsender
epitheloidzelliger Granulome und den Ausschluss
von Differenzialdiagnosen. Auflerdem sollten mog-
liche weitere Organmanifestationen beriicksich-
tigt und gegebenenfalls weiter abgeklart und die
Schwere der jeweiligen Organbeteiligung unter-
sucht werden.

Abhidngig von den Symptomen und der Ein-
schrinkung der Lebensqualitat, dem Risiko fiir
Mortalitit und Organdysfunktion und moglichen
Nebenwirkungen durch die Therapie muss dann
zunichst die Therapieindikation gepriift werden.
Zu beriicksichtigen ist hierbei, dass die meisten
Patienten und Patientinnen mit einer neu diagnos-
tizierten Sarkoidose keine Therapie benétigen.

Zur Therapie der Sarkoidose werden vor allem
Glukokortikoide, Methotrexat und Azathioprin
eingesetzt. Bei therapierefraktiaren Verldufen kann
Infliximab zum Einsatz kommen. Dies sollte um
nicht medikamentose Therapien wie die pulmona-
le Rehabilitation und die Anbindung an Selbst-
hilfegruppen ergéinzt werden.
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Welcher dieser Faktoren gilt als
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Kirzlich wurde gezeigt, dass Gluko-
kortikoide in der Erstlinientherapie einer
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Sarkoidose am haufigsten?

einer Sarkoidose? Therapie mit Methotrexat Gberlegen O Lunge und intrathorakale Lymphknoten
O weibliches Geschlecht sind. O Gastrointestinaltrakt
O jlngeres Alter bei Erstdiagnose O Herz
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keine Rolle? O Bei allen Patienten mit Erstdiagnose Sarkoidose sind bei Erstdiagnose
O Granulomnachweis einer pulmonalen Sarkoidose sollte das asymptomatisch.
O Lungenfunktion Blutbild untersucht werden. O Patienten mit einer therapiebeddrftigen
O Rontgenthorax O Alle Patienten mit Erstdiagnose einer Sarkoidose berichten eher selten
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einer pulmonalen Sarkoidose sollte dyspnoe.
© welche Aussage zur Therapie der eine Lungenfunktion durchgefihrt O Thorakale Schmerzen kénnen bei
Sarkoidose ist richtig? werden. einer symptomatischen pulmonalen
O Patienten mit einem therapierefraktdren O Alle Patienten mit Erstdiagnose einer Sarkoidose vorkommen.
Verlauf unter einer immunmodulatori- pulmonalen Sarkoidose sollten ein O Symptome sollten auch im Hinblick auf
schen Kombinationstherapie sollten in Kardio-MRT erhalten. andere Organbeteiligungen griindlich
einem Expertenzentrum vorgestellt erfragt werden.
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O Bei Erstdiagnose einer Sarkoidose und Behandlung der Sarkoidose keine O was spielt bei der bronchoskopischen
schwerer Organdysfunktion kann direkt wesentliche Rolle? Diagnostik einer pulmonalen Sarkoi-
Infliximab eingesetzt werden. O Methotrexat dose keine Rolle?
O Patienten mit Erstdiagnose einer O Glukokortikoide O Ganzlungenlavage
Sarkoidose sollten immer eine Gluko- O Hydroxychloroquin O bronchoalveoldre Lavage
kortikoid-Therapie erhalten. O Azithromycin O transbronchiale Biopsie
O Die Patientenpraferenz spielt bei der O Mycophenolat mofetil O EBUS-TBNA
Entscheidung fir eine Therapie der O endobronchiale Biopsie

Sarkoidose keine Rolle.
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Q Was sollte bei Therapie-
entscheidungen bei Patienten mit
einer pulmonalen Sarkoidose
nicht beriicksichtigt werden?
Schweregrad der Organdysfunktion
weitere Organbeteiligungen
Symptomlast des Patienten
soziodkonomischer Status des
Patienten

mdogliche Nebenwirkungen durch die
Therapie

O O0OO0OO0

O

© welche Aussage zur Pathophysiologie

der Sarkoidose trifft nicht zu?

O Als ausldsende Antigene werden
bakterielle Peptide und anorganische
Stdube vermutet.

O Die Granulome bestehen aus Makro-
phagen, die zu mehrkernigen Riesen-
zellen verschmelzen, und einem
Lymphozytenwall.

O T-Zellen spielen bei der Ausbildung
von Granulomen bei Sarkoidose keine
wesentliche Rolle.

O Dysfunktionale regulatorische T-Zellen
flhren zu einer chronischen Entziin-
dung und zum Erhalt der Granulome.

O Typischerweise kommt es bei der
Sarkoidose zur Ausbildung nicht
verkdsender epitheloidzelliger
Granulome.
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