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Kurzfassung

Wir berichten über einen 44-jährigen Patienten mit neu diag-
nostizierter kardialer Sarkoidose. Anamnestisch war eine
Belastungsdyspnoe aufgetreten. In der Anfangsuntersuchung
mit Blutabnahme und Durchführung einer Echokardiographie
und Ergometrie fiel die chronotrope Insuffizienz unter Belas-
tung auf. In der nachfolgenden Herz-CT-Untersuchung zur
Abklärung einer KHK-bedingten Belastungsdyspnoe bzw.
-rhythmusstörung konnte eine KHK ausgeschlossen werden.
Es wurde der Verdacht auf eine Sarkoidose gestellt, welche in
den nachfolgenden Untersuchungen bestätigt werden konnte.
Es erfolgte eine Therapie mit 100 mg Prednisolon oral. Die
kardiale Symptomatik besserte sich darunter deutlich. Nach
2 Monaten bei klinischer Besserung wurde die Kortisondosis
auf 37,5 mg reduziert. In der nach weiteren 6 Monaten durch-
geführten Verlaufskontrolle konnte eine weiterhin klinisch
stabile Situation mit Sistieren des belastungsabhängigen AV-
Blocks festgestellt werden und auch in der bildgebenden Dia-
gnostik konnte eine weitere leichte Besserung festgestellt
werden. Vier Wochen später starb der Patient zu Hause an
einem plötzlichen Herztod.

Kasuistik

Anamnese
Ein 44-jähriger Patient wurde im Juli 2007 beim niedergelas-
senen Kardiologen wegen seit mehreren Wochen bestehender
Belastungsdyspnoe während sportlicher Betätigung vorstel-
lig. Weitere Beschwerden bestanden nicht.

Körperlicher Untersuchungsbefund
44-jähriger Patient mit einer Körpergröße von 184 cm, einem
Körpergewicht von 98 kg (BMI 29), Blutdruck 140/90 mmHg,
Herzfrequenz 58 Schläge/min, Herzaktionen rhythmisch, aus-
kultatorisch rein, ohne Nebengeräusche, Lungen seitengleich
beatmet, Klopfschall sonor, keine Rasselgeräusche. Abdomen
weich, regelrechte Darmgeräusche, keine pathologischen
Resistenzen, Leber und Milz nicht vergrößert tastbar, Puls-
status regelrecht.

Klinisch-chemische Untersuchungen
Folgende Werte waren vom Normwert abweichend: Neutro-
phile 70,9 % (Norm < 70), Gesamtcholesterin 228 mg/dl
(Norm < 200), HDL 39 mg/dl (Norm > 50), LDL 164 mg/dl
(Norm < 150), Gesamtbilirubin 1,4 mg/dl (Norm < 1,0),
Eisen 185 μg/dl (Norm < 160), ACE 75,1 U/l (Norm < 70),
CD19 20 % (Norm < 15), CD8 9 % (Norm > 15), TH:TS-Ra-
tio 4,67 (Norm < 2,5).

EKG
Sinusrhythmus, kompletter Rechtsschenkelblock, PQ-Zeit
0,2 ms, QRS-Dauer 80 ms, QT-Zeit 270 ms, HF 90/min.

Echokardiographie
Alle Herzabschnitte normal groß, der linke Ventrikel zeigt ein
gutes Kontraktionsverhalten, eine diskret erhöhte Myokard-
textur im Bereich des Septum interventriculare, die Herzklap-
pen zart und normal beweglich, die Rechtsherzabschnitte nor-
mal weit, normale diastolische Funktion.

Ergometrie
Max. Belastung: 200 Watt 60 sec, keine Angina. Herzfre-
quenzregulation: Anstieg von 86 auf ca 98/min, nach Belas-
tung dann plötzlich Anstieg auf ca. 140/min, Blutdruckregu-
lation: Anstieg von 109/88 auf 203/39 mmHg. EKG-Monito-
ring: keine Erregungsrückbildungsstörungen, vermehrt SVES
und VES bis Couplets.

Herz-CT
CT-Angiographie der Herzkranzgefäße mittels Dual Source
CT Somatom Definition der Firma Siemens.

Kalziumscore nach Agatston 0. Winzige verkalkte Plaques in
der RCA. Zahlreiche winzige fleckförmige Verdichtungen in
beiden Lungen bis zu einer Größe von 5 mm. Infrakarinal und
mediastinale vergrößerte Lymphknoten bis 4 cm Durchmes-
ser. Unklare weichteildichte Veränderung (6 × 4 × 2 cm) in-
frakarinal entlang des Ösophagus.

MR Herz (Avanto 1,5T, Siemens) (Abb. 1)
28. August 2007: Die Wand des linken Ventrikels im Bereich
des Septums etwas verdickt, der linke Ventrikel global gering
hypokontraktil; in T2-gewichteter Sequenz eine diffuse fle-
ckige Signalanhebung des linksseitigen Myokards insbeson-
dere im Bereich des Septums, des Apex und der links lateralen
Wand; pathologisch vergrößerte mediastinale Lymphknoten
retrokaval/prätracheal sowie im aortopulmonalen Fenster bis
2 cm, subkarinal bis über 3 cm.

Thorax-CT (Abb. 2, 3)
In beiden Spitzenfeldern vereinzelte zarte Fleckschatten
von mehreren Millimetern, sonst unauffällige Lungenfelder.
Mediastinale hilär pathologisch vergrößerte kugelig konfigu-
rierte LK, im aortopulmonalen Fenster bis 2 cm, subkarinal
über 3 cm, unauffällige axilläre LK-Stationen.
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Gastroskopie und Endosonographie
Ausgeprägte a.e. Lymphome subkarinal und aortopulmonal,
Feinnadelpunktion.

Histologie: lymphatische Zellelemente mit epitheloidzelli-
gen, granulomatösen Strukturen. Diagnose: Sarkoidose.

LZ-EKG
Sinusrhythmus, minimale HF 18/min, max HF 63/min, inter-
mittierend kurze Episoden mit einem AV-Block Grad-II-Typ
Wenkebach.

Verlauf

Nachdem die Diagnose feststand, erfolgte eine Therapie mit
100 mg Prednisolon oral. Die kardiale Symptomatik besserte
sich darunter deutlich und der Patient klagte über nur noch
selten auftretende Belastungsdyspnoe. Nach 2 Monaten er-
folgte eine Nachkontrolle mit im MRT darstellbarer Befund-
besserung, die Kortisondosis wurde daher auf 37,5 mg redu-
ziert. In der nach weiteren 6 Monaten durchgeführten Ver-
laufskontrolle konnte eine weitere Befundbesserung im MRT
beschrieben werden, im Langzeit-EKG zeigten sich noch ven-
trikuläre Extrasystolen Lown IVa und wenige SA-Blockie-
rungen. Belastungsabhängige Beschwerden und AV-Blockie-
rungen traten nicht mehr auf. Die Therapie wurde daher wei-
ter fortgesetzt wie bis dahin. Vier Wochen später starb der
Patient zu Hause ohne vorherige Prodromi an einem plötzli-
chen Herztod.

Diskussion

Die Erstbeschreibung einer kardialen Sarkoidose erfolgte
durch Bernstein et al. 1929. Eine klinisch auffällige kardiale
Beteiligung wurde anfänglich nur in einem geringen Anteil
der Patienten (1–7 %) mit nachgewiesener Sarkoidose gefun-
den. Mit neuen Untersuchungsmethoden ist dieser Anteil
stark gestiegen, mit allerdings abhängig von der Patienten-
selektion und der Untersuchungsmethode sehr variierenden

Abbildung 1: MR-Bild: Mithilfe einer MRT-Untersuchung konnte eine Beteiligung
des Myokards/Myokarditis nachgewiesen werden. In den MR-Verlaufskontrollen
zeigte sich  eine Rückbildung der Veränderungen unter Therapie.

Abbildung 2 a–c: Koronararterien: Mit einer CTA mit einem Dual Source-CT konnte
eine hämodynamisch relevante Stenose der Koronararterien ausgeschlossen wer-
den.

a

b

c
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Ergebnissen von bis zu 78 % [1, 2]. Die Latenz zwischen Erst-
symptom bzw. auffälligen Befunden bis zur Diagnosestellung
beträgt in Studien bis zu 7 Jahren, daher muss vermutet wer-
den, dass der systemische Charakter der Erkrankung in der
Diagnostik wie in der Therapie häufig unterschätzt wird [2].
Klinische Evidenz einer kardialen Beteiligung bei Sarkoidose
ist in weniger als 5 % vorhanden [3], insbesondere bei Patien-
ten mit plötzlichem Herztod wird die kardiale Veränderung
daher oft erst post mortem diagnostiziert [4]. Eine isolierte
kardiale Beteiligung bei Sarkoidose ist dagegen extrem sel-
ten. Die klinischen Diagnosekriterien für eine kardiale Sar-
koidose sind international noch nicht festgelegt, wobei eine
histologische Befundung mittels Biopsie eine eindeutige
Diagnose liefert.

Die Prävalenz von EKG-Veränderungen scheint mit der
Schwere der Herzbeteiligung zu korrelieren. Allerdings findet
man in der Literatur diesbezüglich sehr variierende Angaben.
Mögliche Veränderungen sind kompletter Rechtsschenkel-
block, Linksachsenabweichung, ventrikuläre Tachykardien,
ventrikuläre Extrasystolie und abnorme Q- und ST-Verände-
rungen.

Echokardiographische Veränderungen werden in bis zu 56 %
der Patienten berichtet, wobei am häufigsten ventrikuläre
septale Wandverdünnung und abnorme Wandbewegung so-
wie systolische und diastolische Dysfunktion auftreten. Frühe
und milde Formen werden allerdings häufig nicht entdeckt,
sodass die Sensitivität eingeschränkt ist, eine Einschränkung
der LV-Funktion ist aber ein wichtiger Prognoseparameter,
der durch die Echokardiographie beurteilt werden kann.

Im MRT sind bei Sarkoidose des Herzens häufig interstitielle
Ödembildung, Entzündungen oder Vernarbungen feststellbar,
die aufgrund unterschiedlicher Verteilungsmuster von ischä-
mischen Läsionen meist abgrenzbar sind. Bei primär positi-
vem Befund eignet sich diese Methode sehr gut zur Verlaufs-
beobachtung.

Das Herz-CT hat bislang wegen der hohen Strahlenbelastung
und schlechteren Spezifität als das MRT keine Bedeutung in
der primären Diagnostik. Durch die vermehrte Nutzung dieser

Methode in der Abklärung der KHK werden aber in über 7 %
der Fälle auch nicht-kardiale Befunde gestellt. Es stellt daher
bei Patienten mit niedrigem bis intermediärem Risiko für eine
KHK eine sehr interessante Alternative zur Herzkatheter-
untersuchung dar.

Als therapeutische Option ist bei kardialer Sarkoidose die
systemische Applikation von Kortikosteroiden indiziert [5].
Zur optimalen Dauer und Dosierung der Steroidtherapie gibt
es differenzierende Angaben. Als initiale Dosierung werden
bei der pulmonalen Sarkoidose 20–40 mg Prednisolon-Äqui-
valent über 6–8 Wochen empfohlen. Bei der kardialen Sarkoi-
dose können auch höhere Dosierungen notwendig sein [6].
Seltener werden Methotrexat, Cyclosporin, Hydroxychloro-
quin, Chloroquin und andere Pharmaka verwendet. Zur symp-
tomatischen Behandlung kommen darüber hinaus Antiar-
rhythmika sowie Pharmaka zur Therapie einer möglicher-
weise vorhandenen Herzinsuffizienz zum Einsatz.

Überleitungsstörungen, die auch bei unserem Patienten auf-
traten, sind die häufigste klinische Manifestationsform der
kardialen Beteiligung einer Sarkoidose. Überleitungsstörun-
gen treten in bis zu 40 % dieser Patienten auf [7] und betreffen
am häufigsten das HIS-Bündel im Bereich des Anulus fibro-
sus [8]. Ein kompletter AV-Block wurde in 23–30 % doku-
mentiert, ein Schenkelblock tritt bei 12–32 % dieser Patienten
auf und ein plötzlicher Herztod wird in bis zu 16 % beschrie-
ben [9].

Die Mortalitätsrate der Sarkoidose ohne kardiale Beteiligung
liegt bei 1–5 % pro Jahr [10]. Bei kardialer Beteiligung sinkt
die Lebenserwartung stark ab und die Mortalitätsrate steigt
auf bis zu 40 % in 5 Jahren und 55 % in 10 Jahren [11]. Durch
die Kortisontherapie steigt die Lebenserwartung, sodass die
Mortalität vor allem von der Schwere der Herzinsuffizienz
abhängt, mit einer Mortalitätsrate von 89 % nach 5 Jahren bei
einer LVEF von > 50 % und 59 % bei einer LVEF < 50 % [6].
Bei unserem Patienten wurde daher bei guter LV-Funktion
und Sistieren der Rhythmusstörungen und Kortison auf eine
weitergehende Therapie verzichtet.

Auch bei klinischer Ausheilung verbleibt aber durch Narben
ein arrhythmogenes Substrat, das z. B. über Mikro-Reentry-
Tachyarrhythmien fördern kann.

Neuere kleine Studien empfehlen zwar eine ICD-Implanta-
tion bei Hochrisikopatienten und schlagen eine elektrophysio-
logische Untersuchung bei diesen Patienten vor [12], aller-
dings ist eine sichere Identifizierung von Hochrisikopatienten
ein Problem [13, 14]. In den aktuellen Leitlinien der amerika-
nischen Gesellschaft vom März 2008 [15] wird eine elektro-
physiologische Untersuchung noch nicht empfohlen, sondern
die ICD-Implantation bei Sarkoidose des Herzens als Klasse-
IIa-Indikation angesehen.

Die Bedrohung von an Sarkoidose erkrankten Personen durch
den plötzlichen Herztod ist zwar ein relativ geringes, aber
nicht zu vernachlässigendes Risiko. Im vorgestellten Fall
wurde durch moderne Diagnoseverfahren sowohl die Diag-
nose rasch gestellt als auch der weitere Verlauf beurteilt. Das
Dual-Source-CT ermöglicht nicht nur eine exakte Beurteilung

Abbildung 3: Nebenbefundlich zeigten sich bei der CT-Angiographie vergrößerte
Lymphknoten bzw. Lymphknotenpakete, was eine weitere Abklärung erforderlich
machte, bzw. zur Verdachtsdiagnose Sarkoidose führte.
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der Herzkranzgefäße, sondern erlaubt auch eine frühzeitigere
Diagnose anderer nicht-koronarer Befunde wie in diesem Fall
einer kardialen Mitbeteiligung bei Sarkoidose. Bei niedrigem
oder intermediärem KHK-Risiko ist daher eine CT-Untersu-
chung einer Herzkatheteruntersuchung in der Diagnostik vor-
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Der Verlauf dieses Falles zeigt, dass die Therapie mit einem
ICD bei kardialer Beteiligung einer Herzerkrankung frühzei-
tig in Betracht gezogen werden muss.
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