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Klinik und Pathomechanismus
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Klinik und Pathomechanismus

• Macrophagen, Monozyten, Vielkernige Riesenzellen

• TNF-alpha wichtige Rolle in Granulombildung und –
erhalt

• Hypercalcämie durch vermehrte 1,25-OH Bildung in 
Granulomen
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©Kraaijvanger et al. Biomarkers in the Diagnosis and Prognosis of Sarcoidosis

©Yee: Sarcoidosis: Rheumatology perspective
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Diagnostik
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Diagnostik

Diagnosestellung

American thoracic society (ATS) Guidelines

Ist nicht standardisiert, aber basiert auf 3 Majorkriterien: 

• Passende Klinik

• Histologischer Nachweis von nicht-verkäsenden Granulomen in ≥ 1 Gewebeprobe

• Ausschluss anderer Ursachen granulomatöser Erkrankungen

Die Diagnose einer Sarkoidose ist niemals endgültig sicher. 
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Diagnostik

Diagnosestellung
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Diagnostik

Diagnosestellung
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Diagnostik

Baseline-Diagnostik

Auch bei fehlender Klinik:

• ophthalmologische Vorstellung

• Kreatinin, AP, Ca, BB, +/- Transaminasen; 25-OH- und 1,25-OH-Vitamin D wenn Bedarf nach ViDe Substitution

• EKG, aber kein Routine-TTE

• BTS: ACE Spiegel

Bei vermuteter kardialer Beteiligung: 

• Herz-MRI > PET > TTE

Bei vermuteter PAH: 

• TTE  Rechtsherzkatheter
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Diagnostik

… und dann?
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© ATS Diagnosis and Detection of Sarcoidosis

BTS: LuFu regelmässig bei 

aktiven/therapierten Patienten



Diagnostik

… und was ist mit: 

ACE: 

• Sensitivität 22-86%; Spezifität 54-94% 

• Spiegelhöhe unabhängiger prognostischer Faktor für Krankheitsausprägung (nur pulmonaler vs. 
Mehrorgan-Befall) als auch mit Krankheitsaktivität im Verlauf korrelierend

sIL2-Rezeptor: 

• Sensitivität 88%; Spezifität 85%; in Zusammenschau mit anderer Diagnostik sinnvoll 

• Tendenziell höher bei Mehrorgan-Befall; mit Krankheitsaktivität im Verlauf korrelierend

• Prognostisch für Rezidiv 

• CAVE: erhöht bei Niereninsuffizienz

Neopterin: 

• Aufgrund schlechter Spezifität wenig Relevanz als diagnostischer Biomarker
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Kraaijvanger et al., Review 2020; Zhou et al 2023

©Kraaijvanger et al. Biomarkers in the Diagnosis 

and Prognosis of Sarcoidosis



Diagnostik

in Zeiten des 18-FDG-PET

Bei pulmonaler Sarkoidose:

Diagnostisch

• Ausdehnung Erkrankung; teils Aufdeckung okkulter Organbefall bei bereits 
gestellter Diagnose

• Sensitivität zwischen 75 – 100% 

Prognostisch

• Nachweis von hoher parenchymaler Aktivität  Prädiktor für gutes 
Steroid- oder TNF-Hemmer-Ansprechen mit Besserung der LuFu
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Kraaijvanger et al., Review 2020

i) Vor und ii) nach 6 Monaten Infliximab Therapie
©Vorselaars ADM et al. Effectiveness of infliximab in refractory FDG PET-positive sarcoidosis.

©Vorselaars ADM et al. Effectiveness of infliximab in refractory FDG PET-positive sarcoidosis.



Therapie
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Therapie

Erst Fragen: 

• Welches Organ befallen?

• Therapieindikation vs. watch and wait

• Unterscheidung Krankheitsaktivität vs. 
Krankheitsschäden 

Spezifische Therapie schwierig

• Wenige RCTs

• Wenn vorhanden: häufig auf sehr spezifische 
Manifestationen beschränkt, sehr klein

• Wenige konkrete Empfehlungen, daher möchte 
European Respiratory Society (ERS) bzgl. 
pulmonalem und kardialen Befall aufführen
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Therapie

Pulmonale Sarkoidose

Wann?

− high risk* = 

• Moderate bis schwere Fibrose; 
radiologisches Stadium IV

• Relevant reduzierte FVC und DLCO

• Signifikante Belastungsintoleranz

• Präkapilläre pulmonale Hypertonie

− Krankheitsprogredienz

* Def. je nach uptodate/ESR

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis
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Therapie

Pulmonale Sarkoidose

Wann nicht?

− low risk: 

• V.a. Stadium I und II

• asymptomatisch

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis
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Therapie

Pulmonale Sarkoidose

Wann vielleicht?

− high risk nicht erfüllend aber relevante 
Symptome

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis
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Wie?

 Oral Prednison 20 mg für 4-6 Wochen*

 Tapering zur niedrigsten nötigen Dosis

 Steroidsparend: add-on von 

 MTX

 Infliximab

*BTS: 20-40mg 4-6 Wo, - 5mg/2Wo; auf 5-10mg für 6-12 
Monaten
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Therapie

Pulmonale Sarkoidose

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis
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Therapie

Pulmonale Sarkoidose

• Sarilumab scheint keinen Benefit bei Steroid-
abhängiger, aktiver pulmonaler Sarkoidose zu 
haben; 

• Zumindest nicht hinsichtlich Steroid-Reduktion

• Potentieller Benefit bei Arthritis (2 Pat.)
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Wann?

• Reizleitungsblöcke

• Rhythmusstörungen

• Cardiomyopathie
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Therapie

Cardiale Sarkoidose

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis



Wann vielleicht, bzw. unklar?

• Bislang nicht beantwortete 
Frage ist die Behandlung 
asymptomatischer Patienten 
mit zB. aktiven 
Entzündungszeichen im PET 
oder 
Gadoliniumanreicherung im 
MRI
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Therapie

Cardiale Sarkoidose

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis



Wie?

• Keine klare Empfehlung zur 
Dosis, a.e. PDN 0.5mg/kgKG

• Keine Empfehlung über Dauer

• Steroidsparend: 

- Evidenz insgesamt unzureichend 

- Keine explizite Empfehlung 
welche, aber insgesamt aufgrund 
Steroid-NW früher Beginn «to be
considered»
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Therapie

Cardiale Sarkoidose

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis



CAVE von TNF-Hemmern bei 
fortgeschrittener Herzinuffizienz  ATTACH 
trial 2003

 Auch gültig bei Sarkoidose?
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Therapie

Cardiale Sarkoidose



Therapie

… und für den Rheumatologen?

Myositis

• Keine RCTs, keine direkten Empfehlungen

• Gemäss klinischer Erfahrung: 

• Steroide

• MTX (20-25mg/Wo), AZA (bis 2mg/kgKG)

• TNF-Hemmer (Infliximab: 3-5mg/kgKG; Adalimumab 40mg/2Wo)

• Steroiddosis: 

• Akute oder noduläre Myositis: 

• Prednison 0.5-1mg/kgKG, ausschleichend über 3 Monate (4-8 Wochen 7.5mg)

• Unzureichend oder Rezidiv: MTX oder AZA

• Chronische Moysitis: 

• Prednison 1mg/kgKG, ausschleichend über 6-12 Monate

• MTX je nach Komorbiditäten ggfs. als add-on von Beginn
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©Yee: Sarcoidosis: Rheumatology perspective



Therapie

… und für den Rheumatologen?

Arthritis

• Aktue Arthritis i.R. Löfgren-Syndrom: NSAR

• Steroide: akut 10-20mg, chronisch <10mg

• HCQ

• > 3 Monate: MTX oder Leflunomid

• Ggfs. Infliximab add-on

Ossäre Sarkoidose

• Asymptomatisch, keine Therapie

• Ggfs. Steroide für Weichteilschwellung, keine Auswirkung auf 
Knochenstruktur

Elisabeth Deibel | Sarkoidose – Diagnostik und Therapie | Rheumaworkshop 14.12.2023 28

©Yee: Sarcoidosis: Rheumatology perspective



Von Steroiden

• Bis zu ¾ der Pat. mit pulmonalem Befall relapsen nach Stopp von Steroiden innh. weniger Monate

• Empfehlung: mind. 6 Monate Therapiedauer mit Remission vor Ausschleichversuch (BTS)

• Re-Therapie bei Rezidiv erfolgreich
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Therapiedauer

Von TNF-Hemmern

• Bisher mehrere Studien mit Nachweis 
von zeitnahen Rezidiven nach Stopp 
der TNF-Hemmer Therapie

• Yee: 

• Stopp wenn seit 1 Jahr in Remission 
ohne Steroidbedarf

• Mind. 1 Jahr Rezidiv-frei
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Phase 3 trial in kardialer Sarkoidose:

 Cardiac Sarcoidosis multi-center randomized controlled (CHASM-CS) trial: 

 niedrig dosierte Steroide + MTX   vs.   Standarddosis Steroide

Phase 2 trial in kardialer Sarkoidose:

 Multimodality assessment of granulomas in cardiac sarcoidosis: Anakinra Randomized (MAGIC-ART) trial: 

 open-label anakinra add-on zu Standard-of-care

ERS Guidelines update bis 2025 erwartet.
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Therapie

Was ist in Aussicht? 



Konklusion
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Konklusion

• Insgesamt schlechte Evidenz für Therapie seltener Erkrankung mit heterogenem Krankheitsbild

• Wenige Richtlinien, oftmals nicht spezifiziert und in Einzelfällen nicht immer hilfreich

• Therapeutisches Grundprinzip: Prednison – Methotrexat – Infliximab

• Die Diagnose ist nie abschliessend sicher – bei fehlendem Therapieansprechen: DDs!

 interdisziplinäre Zusammenarbeit

 Rolle der Rheumatologen bei zunehmender Vielfältigkeit der immunsuppressiven Therapie
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Anhang
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Anhang

• Therapieguidelines ESR Neurosarkoidose

• Therapieguidelines ESR Kutane Sarkoidose

• Therapieguidelines ESR Fatigue

• Therapieguidelines ESR Small-fiber Neuropathie

• Tabelle Klinische Befunde bei Sarkoidose (aus ATS)

• Diagnostik bei Myopathie, Arthritis, Spondylarthritis, ossäre Sarkoidose

• Literaturempfehlungen

• Thillai M, et al. BTS Clinical Statement on pulmonary sarcoidosis. Thorax. 2021 Jan;76(1):4-20

• Baughman RP, et al. ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis. Eur Respir J. 2021  

• Crouser ED, et al. Diagnosis and Detection of Sarcoidosis. An Official American Thoracic Society Clinical 
Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2020 Apr

• Yee AM. Sarcoidosis: Rheumatology perspective. Best Pract Res Clin Rheumatol. 2016 Apr;30(2):334-356. 
doi: 10.1016/j.berh.2016.07.001. Epub 2016 Aug 28. PMID: 27886804.
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Danke für die 
Aufmerksamkeit!
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Wann?

Symptomatisch; klinisch signfikant

Wie?

• Prednison (Dosis?)

• 2nd line: add-on von MTX

• 3rd line: add-on von Infliximab

37

Therapie

Neurosarkoidose

©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis
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Wann?

 Normalerweise limitiert auf kosmetisch relevante 
Läsionen

Wie?

 Primär Therapieversuche lokal/intraläsional

 Systemische Steroide bei Versagen

 Keine Dosisempfehlung der ESR

 Uptodate: 0.5mg/kgKG

 MTX oder Infliximab (add-on)
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Therapie

Kutane Sarkoidose
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Therapie

Fatigue

Wann?

• Nach Ausschluss anderer DDs 

• Bei Persistenz nach Behandlung aktiver 
granulomatöser Entzüdung

• Hinweise auch für low-dose Steroide aber 
unzureichend Evidenz
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Therapie

Small-fiber Neuropathie

Keine Empfehlung hinsichtlich 
Einsatz immunsuppressiver 
Therapien, bei jedoch 
Einzelberichten hinsichtlich 
potentieller Effektivität von IVIG 
und/oder TNF-Hemmern

40
©ERS clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis
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Diagnostik
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© ATS Diagnosis and Detection of Sarcoidosis



Diagnostik

Sarkoid-Myopathie

• Häufige Beteiligung wird vermutet; symptomatisch aber <3%

• 3 Formen: 

• Chronische Myositis (Bild Steroid-Myopathie)

• Aktue Myositis (Bild akute Polymyositis)

• Noduläre Myositis

• Diagnostisch: 

• Muskelenzyme erhöht bei akuter Myositis

• ENMG pathologisch bei chronischer und akuter Myositis

• MRI häufig positiv bei nodulärer Moysitis

• PET sensitiv
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Diagnostik

Sarkoid-Arthropathie

Arthritis

• Aktue Arthritis i.R. Löfgren-Syndrom: 

• Sonographisch v.a. Periarthritis mit Tenosynovitis

• Synovialanalyse: Selten wirklich Synovitis  diagnostisch milde inflammatorisch

• Synovialisbiopsie: keine Granulome

• Chronische Arthritis

• Selten; häufig mit Hautbeteiligung. Häufiger: Tenosynovitiden, v.a. Extensorensehnen Handgelenke

• Symmetrische Oligoarthritis der mittleren und grossen Gelenke; sehr selten destruierend

• Synovialanalyse: weniger inflammatorisch als bei andere Polyarthritis; lymphozytär

• Synovialbiopsie: histologisch nicht-verkäsende Granulome
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Diagnostik

Sarkoid-Arthropathie

Axiale Beteiligung

• Bildgebung: Wirbelkörperbeteiligung sklerotisch, lytisch oder beides

• ISG-Arthritis beschrieben, meist einseitig

• Histologie: Granulome

Daktylitis

• Konventionell radiologisch häufig zystische Läsionen

• Histologie: Granulome
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Diagnostik

Ossäre Sarkoidose

• Röntgen/CT/MRI: Läsionen 3 Typen:

• zystisch/lytisch (häufigste): Defekte in Kortikalis im Phalanxcaput, tlw. ausgestanzt 

• Sklerosierend: v.a. axial, ähnlich Metastasen

• Motten-Frass Läsionen: Defekte in Kortikalis mit Weichteilschwellung

• Labor: meist normale Ca und AP
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