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Fallbericht:
Kardiale Sarkoidose mit Normalisierung
einer schwer reduzierten links- und
rechtsventrikularen Pumpfunktion

M. Zangrando, A. Béhmer, F. Glaser

Aus dem Echokardiographielabor des Landesklinikums Krems an der Donau

Ein 48-jdhriger Patient kommt im Sommer auf die pneumolo-
gische Abteilung wegen Verschattungen im Thorax-Rontgen,
weshalb ein CT-Thorax veranlasst wurde. Im Rahmen dessen
zeigte sich neben bihildren Lymphknotenvergroflerungen eine
neu aufgetretene fleckige Verschattung mit Betonung beid-
seits apikal. Es besteht der Verdacht auf einen akuten Schub
bei seit 12 Jahren bekannter Sarkoidose mit pulmonalem und
extrapulmonalem Befall. Damals wurde die Diagnose histo-
logisch mittels Lymphknotenexstirpation und einer partiellen
Parotidektomie links gestellt.

Bei geringer Belastbarkeitseinschrinkung und geringer Dif-
fusionsstorung in der Lungenfunktion wird ein akuter Schub
diagnostiziert und es erfolgt erneut die Einleitung einer Stan-
dardtherapie mit systemischen Glukokortikoiden. Im Dezem-
ber desselben Jahres erfolgt eine Wiedervorstellung des Pa-
tienten wegen deutlich progredienter Dyspnoe und Hamopty-
sen, wobei eine Pulmonalembolie mittels Spiral-CT ausge-
schlossen wird.

Im Rahmen der Abkldrung zeigt sich in der Echokardiogra-
phie ein deutlich dilatierter linker Ventrikel (LV) mit hoch-
gradig reduzierter linksventrikuldrer Auswurffraktion (EF)
von < 20 % (Film 1, 2), auch der rechte Ventrikel (RV) ver-
schlechtert sich im weiteren Verlauf. Das EKG zeigt einen
Rechtsschenkelblock sowie einen iiberdrehten Linkstyp im
Sinne eines bifaszikuldren Blocks mit einer QRS-Breite von
160 msec.

Die kardiale Magnetresonanztomographie zeigt eine biventri-
kuldre Kardiomyopathie mit hochstgradig reduzierter biventri-
kuldrer Pumpfunktion (die linksventrikuldre EF betridgt 19 %,
die rechtsventrikuldre 19 %) sowie bei dilatiertem LV eine ge-
ringe Hypertrophie. Es zeigen sich diskrete mogliche Hinwei-
se hinsichtlich einer Sarkoidose: In den Cine-Sequenzen sieht
man septal und anterior geringe unregelméfige und leicht hy-
pertrophe Wanddicken, in T2-TSE fleckige Signalintensitéts-
anhebung und auflerdem in den Late-Enhancement-Sequenzen
basal septal eine fleckige Signalanhebung (Abb. 1-3). Dariiber
hinaus zeigt sich zu diesem Zeitpunkt im EKG eine T-Dyna-
mik (bei erhohtem kardiovaskulidrem Risikofaktorprofil).

In einer Sitzung werden eine Koronarangiographie sowie eine
Myokardbiopsie durchgefiihrt. Eine signifikante KHK kann
ausgeschlossen werden, eine kardiale Sarkoidose kann anhand
einer Histologie aus dem linken Ventrikel bestitigt werden.
Somit ist nun die Diagnose ,.kardiale Sarkoidose* gesichert
und diese trotz der immer noch laufenden Kortison-Basisthe-
rapie (12,5 mg Prednisolon) progredient. Es wird daher auf
eine kombinierte immunsuppressive Therapie mit Methotre-
xat und Prednisolonsto} geswitcht: 50 mg Prednisolon iiber
3 Wochen, dann langsame Dosisreduktion; Methotrexat wird
auf 15 mg pro Woche hochtitriert.

Wegen der schwer reduzierten biventrikulidren Funktion bei ge-
sicherter Sarkoidose wird die prophylaktische Deviceimplan-
tation beschlossen, eine wesentliche Besserung der Linksven-
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Film 1: Initiale Echokardiographie, Vierkammerblick: hochgradig reduzierte linksventri-
kulére Pumpfunktion. Die Rechtsventrikelfunktion ist anfangs noch erhalten.
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Film 2: Dreikammerblick, gleiche Untersuchung wie Film 1.
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Abbildung 1: Cine-Sequenz, kurze Achse: leichte Wanddickenunterschiede, regional
leichte LVH, septal etwas unregelmaBige ,héckrige” Wand (vermutlich durch Granu-
lome bedingt).

trikelfunktion scheint unwahrscheinlich. Bei QRS-Breite 160
msec und bifaszikuldrem Block ist eine ITA-Indikation fiir ei-
nen ICD-CRT gegeben. Zusatzargumente hierfiir sind der
echokardiographische Nachweis einer minimalen Asynchro-
nie auf ventrikuldrer und knapp signifikanter Asynchronie auf
atrioventrikuldrer Ebene. Letztlich besteht auch die Befiirch-
tung, dass sich eine hohergradige AV-Uberleitungsstorung
entwickeln konnte.

Bei der geplanten echokardiographiegesteuerten Deviceopti-
mierung 7 Wochen nach Implantation stellt sich die vom Op-
timierungsalgorithmus des Gerites vorgeschlagene LV-Stimu-
lation (Fusion der intrinsischen Uberleitung mit LV-Stimula-
tion) gegeniiber biventrikuldrer Stimulation und intrinsischer
Uberleitung als optimal heraus und bleibt daher program-
miert. Die Linksventrikelfunktion ist zu diesem Zeitpunkt
bereits nahezu normal, der Effekt der Resynchronisation be-
ziiglich ventrikuldrer Funktion im Vergleich zur intrinsischen
Uberleitung allerdings nur marginal (Film 3, 4). Die paralle-
le Betreuung erfolgt iiber unsere Herzinsuffizienzambulanz,
wo auch die neurohumorale Therapie (ACE-Hemmer, Beta-
blocker) problemlos auf die Zieldosis mit 10 mg Bisoprolol
sowie 10 mg Ramipril auftitriert wird. Auch die weiteren Kon-
trollechokardiographien nach 5 beziehungsweise 7 Monaten
zeigen erfreulicherweise eine anhaltend gute LV ohne regio-
nale Wandbewegungsstérung.

Der weitere Verlauf ist durch einen passageren septischen In-
fekt nach 2 Monaten kombinierter immunsuppressiver Thera-
pie verkompliziert, den der Patient aber folgenlos iibersteht.
Der kardiale Verlauf ist bisher komplikationslos, der Patient
war zuletzt im NYHA-Stadium I. Die Deviceabfragen ergaben
den Ausschluss von Arrhythmien.

Diskussion

Die Sarkoidose ist eine entziindliche Systemerkrankung mit
Ausbildung charakteristischer Granulome unklarer Atiologie.
Die bei Weitem am héufigsten befallenen Organe sind Lymph-
knoten und Lunge, seltener sind Herz, Leber, Auge, Haut und

Abbildung 2: Cine-Sequenz, Vierkammerblick: dilatierter kugeliger LV, diffus redu-
zierte Pumpfunktion.

Abbildung 3: Late Enhancement: mittmyokardiales LE inferoseptal am Ansatz des RV.

zentrales Nervensystem betroffen. Im Bereich des Herzens
konnen grundsitzlich alle Strukturen von der granulomato-
sen Entziindung betroffen sein, klinisch manifest wird in ers-
ter Linie die Schiadigung des Vorhof- und Ventrikelmyokards
sowie des Reizleitungssystems. In seltenen Féllen kommt es
zur Vaskulitis im Bereich der Koronarien mit entsprechen-
den ischimischen Komplikationen oder im Bereich der aszen-
dierenden oder deszendierenden Aorta. Gelegentlich besteht
auch eine perikardiale Beteiligung mit Perikarderguss.

Die isolierte kardiale Sarkoidose ist selten, hdufiger ist eine
kardiale Beteiligung im Rahmen einer systemischen Sar-
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Film 3: Echokardiographie 7 Wochen nach CRT-Implantation, 8 Wochen nach Beginn
der intensivierten immunsuppressiven Therapie: Vierkammerblick

koidose. Eine klinisch manifeste Mitbeteiligung kommt in
< 10 % aller Sarkoidosen vor. Eine subklinische Mitbeteili-
gung bei extrakardialer Sarkoidose diirfte in bis zu 30 % vor-
liegen. Dementsprechend ist der klinische Verlauf variabel,
von einem asymptomatischen kardialen Befall bis zu lebens-
bedrohlichen Formen. Klinisch manifestiert sich die kardiale
Sarkoidose durch atriale und ventrikuldre Tachyarrhythmien,
Herzinsuffizienz, plotzlichen Herztod, AV—Uberleitungsstd—
rungen und Schenkelblockbildungen (links, rechts, bifasziku-
lar durch Schéddigung des HIS-Purkinjesystems). Bei jungen
Patienten mit progredienten Leitungsblockierungen ist eine
kardiale Sarkoidose die hiufigste Atiologie.

Prognostisch gesehen ist ein symptomatischer kardialer Be-
fall als schwerwiegend zu werten: Kardiale Komplikationen
sind nach dem Lungenversagen die zweithidufigste sarkoidose-
assoziierte Todesursache. Kardial symptomatische Patienten
weisen ein hohes Risiko fiir plotzlichen Herztod, AV-Blockie-
rungen oder ventrikulidre Tachykardien auf. Inwieweit kardial
asymptomatische Sarkoidose-Patienten ein erhohtes Risiko

Film 4: Echokardiographischer Dreikammerblick (gleiche Untersuchung wie Film 3).

aufweisen, ist unklar. Seit Langem ist bekannt, dass oben-
genannte Komplikationen die Erstmanifestation eines bis-
her asymptomatischen Befalles sein konnen. Neuere Studien
weisen darauf hin, dass bei asymptomatischen Patienten mit
Nachweis von Late-enhancement-Arealen in der Magnetreso-
nanztomographie eine erhohte kardiale Ereignisrate besteht.
Die eingeschlossenen Patientenzahlen sind allerdings zu ge-
ring, um statistische Signifikanzen nachzuweisen.

¥ Diagnostik

Eine Abkldrung in Richtung kardialer Sarkoidose wird emp-

fohlen (Abb. 4):

— bei bereits nachgewiesener extrakardialer Sarkoidose mit
kardialen Symptomen oder Auffilligkeiten in der Echokar-
diographie, im EKG oder 24h-EKG,

— bei unklarer nicht-ischdamisch bedingter Rhythmusstérung,
Herzinsuffizienz oder nicht-ischamisch bedingten regiona-
len oder globalen ventrikuldren Funktionseinschrinkungen
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Abbildung 4: Von der Deutschen Gesellschaft fiir Pneumologie und der Deutschen
Gesellschaft fiir Kardiologie vorgeschlagener Diagnosepfad bei V. a. kardiale Sarkose
ohne primare Hinweise auf extrakardiale Sarkoidose (links), und Diagnose/Scree-
ningpfad bei bereits nachgewiesener extrakardialer Sarkoidose. Nachdruck aus [4],
© Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie — Herz- und Kreislaufforschung e.V., sowie
Costabel U, et al. Diagnostik und Therapie der kardialen Sarkoidose. Pneumologie
2014; 68: 124-32 © Georg Thieme Verlag KG Stuttgart, New York mit freundlicher
Genehmigung der Rechteinhaber.
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EKG

Typisch sind Storungen der Reizleitung mit AV-Block, Rechts-
schenkelblock, Linkschenkelblock oder bifaszikuldare Blockbil-
der, weiters supraventrikuldre und ventrikuldre Extrasystolen
bzw. Tachykardien. Ebenfalls hidufig sind pathologische Q-Wel-
len und uncharakteristische Repolarisationsstérungen. Aller-
dings weisen etwa 25 % aller autoptisch gesicherten kardialen
Sarkoidosefille ante mortem keine EKG-Veridnderungen auf.

24h-Holter-EKG

Im Langzeit-EKG finden sich in etwa 50 % der Fille ventri-
kuldre oder atriale Arrhythmien, bei Sarkoidose-Patienten
ohne kardialen Befall in ca. 3 %. Auch wenn die prognosti-
sche Wertigkeit des Langzeit-EKGs im Setting der kardialen
Sarkoidose nicht prospektiv evaluiert ist, muss eine schlech-
te Prognose bei nachgewiesenen — auch asymptomatischen —
ventrikuldren Tachykardien oder infrahissdren AV-Blockie-
rungen angenommen werden. Immerhin wird vermutet, dass
ein plotzlicher Herztod fiir 25-65 % der Todesfille bei kardia-
ler Sarkoidose urséchlich ist.

Echokardiographie

Interessanterweise ist die Sensitivitdt der Echokardiographie
das am hédufigsten angewendete bildgebende Verfahren zur
Erfassung von funktionellen und strukturellen Anomalien bei
kardialer Sarkoidose nicht bekannt. Hiufig erhobene Befun-
de sind lokale Verdiinnungen/Vernarbungen, oft (aber nicht
immer) entsprechend einem nicht-koronaren Verteilungsmus-
ter, umschriebene Verdickungen, gelegentlich mit ,,welliger*
Oberfliche des Endokards, seltener Perikarderguss oder Klap-
peninsuffizienzen. Neben den beschriebenen lokalen Wand-
auffalligkeiten kann auch eine diffuse links- oder rechtsven-
trikuldre Hypokinesie vorliegen. Die lokalen Verdnderungen
konzentrieren sich oft auf die basalen Wandabschnitte, insbe-
sondere das basale interventrikuldre Septum.

MRT

Die Magnetresonanztomographie ist derzeit das bildgebende
Verfahren der Wahl bei der kardialen Sarkoidose. Neben den
auch echokardiographisch fassbaren funktionellen und mor-
phologischen Anomalien kann mittels ,,Late-gadolinium-En-
hancement” (LE) auch Narbengewebe oder Fibrose objek-
tiv nachgewiesen werden. Patienten mit LE hatten in mehre-
ren Studien ein mehrfach erhohtes Risiko fiir Tod, pl6tzlichen
Herztod, ICD-Schocks oder AV-Block, verglichen mit LE-
negativen Patienten. In Multivarianzanalysen, die die initia-
le Linksventrikelfunktion, initiales enddiastolisches LV-Volu-
men und das Vorhandensein einer Herzinsuffizienz mit einbe-
zogen, erwies sich das Vorhandensein von LE als der beste un-
abhingige Pradiktor fiir moglicherweise tddliche Ereignisse.

Nuklearmedizinische Untersuchungen

Die wichtigste nuklearmedizinische Untersuchung bei kar-
dialer Sarkoidose ist die 18-Fluordesoxyglukose-Positro-
nenemissionstomographie (FDG-PET). Diese Untersuchung
weist den erhohten Glukoseumsatz im entziindlichen Gewebe
nach. Die Untersuchung weist wie die Magnetresonanztomo-
graphie eine hohe Sensitivitit auf, mit vermutlich vergleich-
barer prognostischer Aussage. FDG-PET darf daher als Re-
servemethode angesehen werden, wenn eine MRT nicht mog-
lich ist. Eine KHK kann mittels Angiographie oder MDCT

ausgeschlossen werden. Die Kombination von Perfusionsde-
fekten in der Thallium-Myokardszintigraphie mit stenosefrei-
en Kranzgefiflen gilt als typischer Befund bei kardialer Sar-
koidose.

Biopsie

Goldstandard in der Diagnostik der Sarkoidose ist die histo-
logische Detektion von nicht-einschmelzenden Granulomen.
Eine endomyokardiale Biopsie ist dann indiziert, wenn die Ge-
winnung einer Histologie in einem anderen Organ nicht mog-
lich ist. Allerdings weist die ,,ungezielte” Biopsie nur eine ge-
ringe Sensitivitidt von ca. 20 % auf. Um die Sensitivitit der Bi-
opsie zu verbessern, kann diese mit vorheriger Bildgebung
(PET oder MR) oder elektroanatomischem Mapping unter-
stiitzt werden: Die Biopsie kann dann in Arealen, die in der
Bildgebung ,,zeichnen®, oder im Bereich von ,.Low-voltage-
Arealen® durchgefiihrt werden. Elektroanatomisches Mapping
hat auBBerdem den Vorteil, dass das kardiale Reizleitungssys-
tem markiert und so bei der Biopsie vermieden werden kann.

Elektrophysiologische Untersuchung (EPU)

Die beim symptomlosen Patienten mit kardialer Sarkoidose
durchgefiihrte programmierte Ventrikelstimulation ist vor al-
lem dann positiv, wenn eine primérprophylaktische ICD-Indi-
kation aufgrund der reduzierten Pumpfunktion gegeben ist, und
bringt daher kaum eine therapeutische Konsequenz. Gelegent-
lich ist die EPU hilfreich, um eine suprahissire von einer infra-
hissdaren AV-Leitungsstorung zu unterscheiden. Empfohlen ist
die Elektrophysiologie dann, wenn ein Patient nicht die Kriteri-
en der Primérprophylaxe erfiillt, aber aus anderen Griinden an-
genommen werden muss, dass er ein erhohtes Arrhythmierisi-
ko hat: Patienten mit Palpitationen, Synkopen oder Prisynko-
pen und/oder nicht-anhaltende ventrikuldre Tachykardien.

Therapie

In der Therapie der kardialen Sarkoidose gelten Glukokorti-
koide als Eckpfeiler der Therapie, wobei randomisierte klini-
sche Studien fehlen. Die vorliegenden retrospektiven bzw. Be-
obachtungsstudien legen eine Prognosebesserung durch Ste-
roidtherapie nahe, mit optimaler Wirkung bei noch erhalte-
ner Linksventrikelfunktion bzw. friihem Therapiebeginn. In
einer kleinen Studie bildete sich ein Teil der AV-Blockierun-
gen zuriick, bei den wenigen elektrophysiologisch Untersuch-
ten sprachen nur die suprahissidren AV-Blockierungen auf Ste-
roidtherapie an. In einer kleinen Serie besserte sich die Links-
ventrikelfunktion und linksventrikuldre Dimensionen nur bei
Patienten mit einer Auswurffraktion > 35 %.

Unbekannt sind auch die optimale Dosis und die Dauer, wo-
bei zu Beginn eine Dosis von 30-60 mg Prednisolon pro Tag
empfohlen wird. Nach sukzessiver Dosisreduktion sollte eine
Erhaltungsdosis von 10—-15 mg fiir mindestens 6 Monate fort-
gesetzt werden, anschlieend sollte die Therapie bei langsa-
mer weiterer Dosisreduktion in 3—6-Monatsintervallen fiir
zumindest weitere 12 Monate fortgesetzt werden. Die Korti-
kosteroide sollten nur ausgeschlichen werden, wenn sich in
Verlaufskontrollen kein Hinweis auf Fortschreiten der Erkran-
kung ergibt. Wihrend der Therapie und in weiterer Folge le-
benslang sind zumindest klinische und echokardiographische
Kontrollen nétig. Wenn Patienten auf die Glukokortikoidthe-
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rapie nicht ansprechen oder die Nebenwirkungen nicht tole-
rieren, sind Chloroquin, Hydroxychloroquin, Cyclosporin
und Methotrexat Alternativen bzw. Kombinationspartner der
Kortikoidtherapie. In jedem Fall ist die Therapie der kardia-
len Sarkoidose eine interdisziplinidre Aufgabe, wobei vonsei-
ten der Kardiologen zumindest die Pneumologen beizuziehen
sind. Bei reduzierter Pumpfunktion mit und ohne klinisch ma-
nifeste Herzinsuffizienz ist die Herzinsuffizienztherapie laut
den aktuellen Leitlinien erforderlich.

Schrittmachertherapie

Bei komplettem AV-Block oder ,hohergradiger Erkrankung
des Reizleitungssystems* ist laut Richtlinien eine Schrittma-
cherimplantation empfohlen, auch wenn die Uberleitungs-
storung nur zeitweilig ist oder sich unter immunsuppressi-
ver Therapie riickbildet. Die ,hohergradige Erkrankung* des
Reizleitungssystems ist nicht nidher spezifiziert. Aus elektro-
physiologischer Sicht muss bei Hinweisen fiir einen infrahis-
sdaren Block (= Mobitz-II-Block) auch bei nur einzelnen nicht-
geleiteten P-Wellen eine Schrittmacherimplantation erfolgen.

ICD-Therapie

Beziiglich ICD-Therapie bei kardialer Sarkoidose besteht ge-
ringe Erfahrung. Als Minimum miissen die geltenden Guide-
lines betreffend primir- und sekundérprophylaktischer ICD-
Implantation, die allerdings nicht speziell auf die Sarkoido-
se eingehen, befolgt werden. Dariiber hinaus sollte doch eine
iiber die Bestimmung der Linksventrikelfunktion hinausge-
hende Risikostratifizierung erfolgen: Bei jenen Patienten, bei
denen im Rahmen der elektrophysiologischen Untersuchung
(Indikation hierfiir siehe den entsprechenden Abschnitt) an-
haltende ventrikuldre Tachykardien ausgelost werden, ergibt
sich als therapeutische Konsequenz die ICD-Implantation. Bei
Patienten mit ausgedehnten LE-Arealen oder ausgedehnten
Anreicherungen in der PET muss ebenfalls von einem erhoh-
ten Risiko ausgegangen werden. Patienten mit einer Schritt-
macherindikation aufgrund von AV-Uberleitungsstorungen
weisen auch ein erhohtes Risiko fiir ventrikuldre Arrhythmien
auf. Gerade bei den letztgenannten Patientengruppen liegen
betreffend ICD-Therapie keinerlei Daten vor. Daher ist hier
die primarprophylaktische ICD-Implantation zu individuali-
sieren (Meinung der Autoren: Im Zweifel pro ICD).

Die priméarprophylaktische ICD-Implantation auf Basis der
reduzierten Linksventrikelfunktion wird natiirlich nur unter
optimaler medikamentoser Therapie empfohlen. Eine Mog-
lichkeit, die Wirkung der medikamentdsen Therapie abzuwar-
ten, und dennoch den Patienten vor malignen ventrikuldren
Arrhythmien zu schiitzen, steht seit einigen Jahren in Form
des tragbaren Defibrillators (z. B LifeVest®) zur Verfiigung.

Selten wird aufgrund medikamentds nicht beherrschbarer
ventrikuldrer Tachykardien eine Hochfrequenzablation notig.
Bei therapierefraktir progredientem Verlauf besteht als Ulti-
ma ratio die Moglichkeit des ,,ventricular assist device* oder
eine Herztransplantation. Rezidive im Transplantat sind je-
doch beschrieben.

Antiarrhythmika haben nur bei Deviceschutz eine Rolle in der

symptomatischen Therapie ventrikuldrer Arrhythmien, wobei
Klasse-I-Antiarrhythmika zu vermeiden sind. Supraventriku-
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lare Arrhythmien treten in etwa 73 der Patienten mit kardia-
ler Sarkoidose auf: Die haufigste atriale Arrhythmie ist Vor-
hofflimmern (18 % der Patienten), gefolgt von fokalen atria-
len Tachykardien (7 %), Vorhofflattern (5 %) und AV-nodaler
Reentrytachykardie. Inwieweit die Pulmonalvenenisolierung
zur Therapie des Vorhofflimmern effektiv ist, ist unklar. Die
fokalen atrialen Arrhythmien bzw. Vorhofflattern sind natur-
gemif einer Hochfrequenzablation gut zugédnglich. Auch bei
der Behandlung atrialer Tachykardien sind Klasse-I-Antiar-
rhythmika zu vermeiden.

Reflexion des Falles

Betrachtet man den Fall retrospektiv, kam es unter der me-
dikamentosen Herzinsuffizienz- und erweiterten immunsup-
pressiven Therapie zu einer Normalisierung der linksventriku-
laren Pumpfunktion. Die kardiale Resynchronisationstherapie
hat daran keinen oder einen nur geringen Anteil: Die Pump-
funktion ist bei intrinsischem Rhythmus nur minimal gerin-
ger. Inwieweit Ansprechen auf die medikamentose Therapie
zu erwarten war, geht aus der Literatur nicht hervor: Die weni-
gen Berichte sprechen dafiir, dass die Therapie vor allem dann
wirksam ist, wenn friihzeitig — bei noch erhaltener Linksven-
trikelfunktion — mit der Immunsuppression begonnen wird.
Bei unserem Patienten lag ein nur geringes ,late enhance-
ment® in der MRT vor und es wurde bei initialer Dokumenta-
tion der reduzierten Pumpfunktion sofort mit der Therapie be-
gonnen, sodass sich trotz der initial stark reduzierten Pump-
funktion ein optimaler Therapieerfolg einstellte. Man kann
entsprechend obiger Diskussion mit hoher Wahrscheinlichkeit
davon ausgehen, dass nun (im Gegensatz zur akuten Phase der
Erkrankung) ein geringes Risiko fiir Rhythmuskomplikatio-
nen vorliegt. Retrospektiv wurde somit mit der Implantation
des ICD-CRT iibertherapiert. Die Wirkung der medikamento-
sen Therapie hitte unter dem Schutz eines tragbaren Defibril-
lators abgewartet werden konnen.

Zusammenfassung

Die kardiale Sarkoidose zeigt unterschiedliche Verlaufsformen,
wobei es insgesamt wichtig ist, die Diagnose friihzeitig zu stel-
len, um die Therapie moglichst umgehend einleiten zu kon-
nen. Die Mortalitit symptomatischer Patienten ist hoch, mit ei-
ner hohen Rate an arrhythmiebedingten Todesféllen durch AV-
Blockierungen und maligne ventrikulidre Arrhythmien.

Hinweisend fiir das Vorhandensein einer kardialen Sarkoidose
ist das Vorliegen eines extrakardialen Befalls, weiters nicht is-
chiamiebedingte ventrikuldre Arrhythmien, AV-Blockierungen
sowie Leitungsstorungen im Bereich des HIS-Purkinjesystems,
vor allem bei jungen bzw. Patienten mittleren Alters. Echokar-
diographisch findet man vor allem regionale Hypo- oder Akine-
sien ohne Vorhandensein einer KHK oder eine globale Reduk-
tion der links- und rechtsventrikuldren Pumpfunktion, mit oder
ohne klinisch manifeste Herzinsuffizienz. Insgesamt ist die in-
itiale Prédsentation somit unspezifisch. Fiir die frithe Diagno-
sefindung ist der initiale klinische Verdacht entscheidend, der
sich bei entsprechender Wachsamkeit aus obigen Hinweisen er-
gibt. Der weitere Diagnoseweg ist der einer unklaren Kardio-
myopathie, mit einem hohen Stellenwert der kardialen Magnet-
resonanztomographie. Aus therapeutischer Sicht bilden Gluko-
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kortikoide die Basis, je nach Symptomatik und Linksventrikel-
funktion, ergdnzt durch klassische Herzinsuffizienztherapie.
Aufgrund der der Erkrankung inhédrenten hohen Rate an ar-
rhythmogenen Ereignissen ist eine entsprechende diesbeziig-
liche Risikoevaluierung und nétigenfalls Devicetherapie notig.

Aufgrund der unterschiedlichen Verlaufsformen, der diinnen
Datenlage und des individuell unterschiedlichen Ansprechens
auf die Therapie ist eine entsprechende engmaschige Ver-
laufskontrolle und in vielen Fillen interdisziplindre Zusam-

menarbeit notig.
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