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Systermerkrankung unbekannter Atiologie
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Sarkoidose: eine Systemerkrankung






Jonathan Hutchinson
1828-1913



Skin lesion reported by Hutchinson in 1877



Caesar Boeck
1845-1917






Genetische Umwelt:
Disposition Exposition gegen
(Sarkoidose-Genotyp bestimmte Stoffe
bzw. -Konstitution) (Antigene)



Infectious agents
Viruses (nerpes, Epstein-Barr, retrovirus, coxsacrie B virus,
cytornegzlovirus)

Borreliz purycorfer]
Hroowm pacteriurm acnes
M. tuberculosis and other rycobacteria

Jnorgam agents

Alurninurn
Zirconiurr
Talc
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Pathogenese der Sarkoidose

Alveolitis Granulom







Unklare Atiologie

- Sarkoidose

- VI, Cronn

- orimar-pilizire Zirrnose

- Vasculitider
Exogen-allerg. Alveolitis

- Farrmerlunge u.z.

Chnemiscne Sunstanzen

- Berylliurm

Fremdkorper

Infekiionen
- Wlycopaierien (Toc, Leora)
- Baxterien (Yersinien)
- Pllze (Aspergillus, Histoplasrnza)
- Protozoen (Toxoplasmose)
- Metazoern (Scnistosormiasis)
- Viren (Faizenrraizkranineit)
Neoplasien
- Lyrnonorne

- Yarzinorne



Passende diniscn/radiologiscne Befunde

rlisiologiscner Nacnwels von nicniverrésender)
eplineloidzellgranulorner)
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Fleoer, Myzalgien, grippale Syrmoiorne

0 Spontanrermission in L Janr
isieroldale Antionlogisiixa, kKein Forisorn









Ruckbildung des Lofgren Syndrom
2 Jahre nach Ausbruch

B

Grunewald J, et al. AJRCCM 2007; 175: 40




45%

Usier), Aternnot, inorakeales Druckgefinl  30%

Allgerneinsyrnptorne wie sufeorile Termperatur,
l\/JlJrJU el r\ongerlge Ineilt, r\ooeurJoJU el

Cewlcntsaonanrme 10-70%

Auge, Paroils, rlaut, peripriere Lymonxnoier)
auffallig 15%



Serr naufig: 90%
Aternnot, Flusten, Thorewscnrmerz in 30-50%
rFlarnogioe: selier

proncnisle Flyoperreagiolliiai in ols zu 20%



Rontgentypen der Sarkoidose



Stacdiurn | 50 - 90%
weljurn | 50 - 70%

weliurn 1] 20 - 309
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Progreclienz zurmn Florosesiadiurn (Stacliurmn 1V):
5 - 10% aller Sarkoidosen


















Sarkoidose 1V



Sarkoidose IV und Aspergillom



Diff.-Diagnose der Sarkoidose



Rontgentnoras (+ HR~CT)
Lingernil JfJ:iFJOHJJJcI_ng
G (+ Langzeli-Er G,

e VO, FEVL, CO-Transfer

roxardiograprie,
rello-MIRT)
ciurr, Leoer/Nierernwerie,
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nelliurnszinigraonie, -
Tuoerruliniest, ACE, Calc
Blutolld
Augenarzilicnes ronsil
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Bloptische Malonanmer

- Auffallige Hauiverancerungern, peripnere Lymonynoier

- Bronchosrople mit scrilelmnzadiniople, ira rJJoror nlzaler
Lungenolopsie, BAL mit CD4/CD8- Ouoilent






Narbengranulome beil Sarkoidose



Lupus pernio















Peailentenzan Blopus
Petler
FRontger Lii. Elgene U,  LIL
Stacdium | 185 17 /5%
Stacdiurm | 229 29 59%
Stacdiurmn |1l 97 6 59%
alle Stacdlien 506 A5 4%



liniscn evideniin 5%

Autopsie: viel naufiger (ois zu 30%)
Arrnyinmien, AV-Block, oloizlicner rlerziod,
Flerzinsuffizienz

Eingescnrangie rlerziunxilon, 21 G-Veraride-
rungen oder Defexie im ardio-MRT sind
verdacnilg alf rJer‘ sarvoldose und penard-
lungsoedirftig, aucr wenrn Myorardolopsier)
velne Granulorne aurvve]sem



Cardiac Sarcoidosis: MRI

T2-weighted



Fetrospecilve analysis of 95 patlents diagnosed frorn 1984
1996

byr survival 75% in sterold-ireziied patients (n=75)
Syr survival L0% in non-trezited autopsy cases (n=20)
LOyr survival 90% if LVEF 2 50%
LOyr survival 27% if LVEF was < 50%
No difference peiween 60 mg vs 30 mg prednisone initially

Yazakl et al. A J Cardiol 2001
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sporniane Remission: 60 - 70%
Crnironiscner ocer progressiver Verlauf : 10 - 30%

scnwere exirapulmonale setelligung oel

Diagnosesiellung: 4 - 7%
Perrnarneante rankneliszelc 10 - 20%

Mortalitat: 1 - 5%
(resplratoriscr, cerepral, cardial)
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Flerzoeizlligung (Arrnyinmie, Hlerzinsuffizienz)
Augenpetelligung

Neurosearroidose

rlyoerralzarnie und rlyperialziurie
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syrrotorne

schwere oder progrediente funxionelle
Einscriraniung

Feacdlologiscrner Progress?



Anfangsdosis: Prednison 20 - 40 mg / die
fir L -3 Mornate

Nezicn Ansprecnern: allméanlicne Reduxilon auf
ernaliungsdosis von 5 - 10 mg / die

Therapledauer mindestens 12 Monaie

J\Jach Apseizen: engmaschige Uberwachung (Rez
I - 14%)

(ATS/IERS Statement 1999)
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Ever Phases: o Corticosteroia

ireatment



Azaitnioprin 100 myg - 150 mg/die
Metnotrexai 10-20 mg/ Woche

rlydrocnloroquin 400 rmg/dia



Before and After two weeks after first
dose of Infliximab (Remicade)

Baughman and Lower, Sarcoidosis 2001; 18: 70-74.



Lupus Pernio after 4th dose Infliximab



Stadiurn I alle 6 Monate
Ancdere Siadien: alle 3 nis 6 Monaie
Uberwachung rindesiens 3 Jahre lang

Wenrn RO.-Thnorawe 3 Janre lang normeal geoliepern Ist,
sinc weltere Foutinekontrollen nicnt erforderlicn

Acniung: rontrolliniervalle nacn corilicosierold-
incluzierier Rernission engrnascriger als nacr

spontaner Rermissiorn



