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ZUSAMMENFASSUNG

Während 90% aller Sarkoidosepatienten eine parenchyma-

töse Beteiligung der Lunge aufweisen, ist die kardiale Sar-

koidose (in weniger als 10% der Fälle klinisch manifest)

selten. Generell können alle Strukturen des Herzens von

der Granulombildung betroffen sein. Meist jedoch sind das

Myokard des linken Ventrikels sowie das Reizleitungssystem

beeinträchtigt. Klinisch manifestiert sich die kardiale Sar-

koidose als dilatative Kardiomyopathie oder in Form von

Herzrhythmusstörungen wie Vorhofflimmern und/oder

ventrikulären Tachykardien. Das Spektrum reicht von der

benignen, subklinischen Manifestation als Zufallsbefund

bis zur lebensbedrohlichen Komplikation, wie akuelle

Kohortenstudien zeigen. Diagnostische Schritte und thera-

peutische Empfehlungen zur kardialen Sarkoidose sollten

daher einem einheitlichen Standard unterliegen. Die vor-

liegende Arbeit ist die Expertenstellungnahme unter dem

Schirm der Deutschen Gesellschaft für Pneumologie und

Beatmungsmedizin (DGP) und der Deutschen Gesellschaft

für Kardiologie – Herz- und Kreislaufforschung (DGK). Die

nachstehenden Empfehlungen ersetzen jedoch nicht die

ärztliche Begutachtung des individuellen Patienten und An-

passung der Diagnostik und Therapie an dessen spezifische

Situation.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous disorder

which affects the respiratory system in the majority of the

cases. Symptomatic cardiac manifestations are found in

less than 10% of the affected cohorts and show a large

heterogeneity based on the ethnic background. Cardiac

sarcoidosis is not only found in patients with rhythmogenic

heart disease, such as atrial and ventricular fibrillation but

also in all phenotypes of cardiomyopathy. The overall mor-

bidity and mortality caused by cardiac sarcoidosis in Ger-

many remains unclear and large prospective international

observational studies.underline the importance of this dis-

ease entity. This consensus paper on diagnostic and ther-

*Dieses Konsensuspapier erscheint zeitgleich in den Fachzeitschrif-
ten „Pneumologie“ und „Der Kardiologe“.

# N. Marx hat an diesem Beitrag für die Kommission für Klinische
Kardiovaskuläre Medizin der DGK mitgewirkt.
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Präambel
Die vorliegende Arbeit ist eine Expertenstellungnahme unter
dem Schirm der Deutschen Gesellschaft für Pneumologie und
Beatmungsmedizin (DGP) und der Deutschen Gesellschaft für
Kardiologie – Herz- und Kreislaufforschung (DGK), die den ge-
genwärtigen Kenntnisstand zur Diagnostik und Therapie der
kardialen Sarkoidose wiedergibt und allen mit dieser Erkran-
kung konfrontierten Ärzten die Entscheidungsfindung erleich-
tern soll. Die Empfehlungen sind eine Aktualisierung eines
deutschen Positionspapieres von 2014 [1] und beruhen auf der
Auswertung der aktuellen klinischen Studien und der Erfahrung
der beteiligten Autoren. Trotz der klinischen Relevanz mit signi-
fikanter Morbidität und Mortalität liegen nur wenige prospek-
tive randomisierte Studien und keine nationalen Empfehlungen
zur Thematik vor. Nationale Leitlinien wurden in Japan publi-
ziert [2] und in revidierter Fassung 2006 [3] herausgegeben.
Zudem wurde 2014 ein Expertenpapier der Heart Rhythm
Society (HRS) publiziert [4], später wurden gemeinsame Posi-
tionspapiere der „European Association of Nuclear Medicine“
(EANM), der „European Association of Cardiovascular Imaging“
(EACVI) und der „American Society of Nuclear Cardiology“
(ASNC) [5] sowie der Society of Nuclear Medicine and Molecular
Imaging (SNMMI) und der American Society of Nuclear Cardio-
logy (ASNC) veröffentlicht [6].

Die nachstehenden Empfehlungen ersetzen nicht die ärzt-
liche Begutachtung des individuellen Patienten und die Anpas-
sung der Diagnostik und Therapie an dessen spezifische Situa-
tion.

Methodik der Stellungnahme
Diagnostische Schritte und therapeutische Empfehlungen zur
kardialen Sarkoidose im Sinne einer Konsensusverabschiedung
liegen im deutschsprachigen Raum seit 2014 vor. Zur aktuellen
Literatursuche wurde die Medline Datenbank bis 04/2019 ge-
nutzt. Es wurden wissenschaftliche Publikationen in deutscher
oder englischer Sprache nach den Schlagwörtern „sarcoidosis“
und „cardiac sarcoidosis“ gesucht und für die Beurteilung des
Positionspapiers bewertet.

Hintergrund
Die Sarkoidose ist eine inflammatorische, granulomatöse
Systemerkrankung unklarer Ätiologie mit primärem Befall der
Lunge und der Lymphknoten. Es können jedoch auch weitere
Organe wie Leber, Haut, Augen, zentrales Nervensystem und
das Herz betroffen sein. Es wird vermutet, dass es bei einer ge-
netisch bedingten Suszeptibilität nach Exposition mit einem
exogenen Stimulus zur Erkrankung kommt [7].

Während die Mehrzahl der Sarkoidose-Patienten einen kur-
zen, selbst-limitierenden Verlauf der Erkrankung mit restitutio
ad integrum zeigt, ist bei einer beträchtlichen Zahl der Fälle
ein chronischer oder chronisch rezidivierender Verlauf zu beob-
achten. Diese Verlaufsform der Sarkoidose wird i. d. R. mit
Kortikosteroiden behandelt. Bis zu 10% der Patienten ent-
wickeln schwere Komplikationen wie eine terminale Lungenfi-
brose oder einen progredienten kardialen Befall mit Herzinsuf-
fizienz oder malignen Herzrhythmusstörungen [8]. Letale Aus-
gänge werden in bis zu 5% der Fälle beschrieben, vornehmlich
durch die vorbeschriebenen Komplikationen. Eine Verdopplung
der Prävalenz wurde in Finnland und in den USA in mehreren
5-Jahres-Perioden beobachtet, wobei eine starke Zunahme
der isolierten Herzsarkoidose und der Herztransplantation
wegen Sarkoidose auffiel [9]. Dieser Anstieg mag zu einem ge-
wissen Teil der verbesserten Diagnostik geschuldet sein, worauf
auch der höhere Anteil an klinisch stummer kardialer Sarkoidose
hinweist. Der Identifizierung von Patienten mit einem chro-
nisch-progredienten Verlauf und der Entwicklung einer klinisch
manifesten kardialen Sarkoidose kommt daher eine entschei-
dende Bedeutung zu. Eine epidemiologische Studie aus Frank-
reich konnte zeigen, dass die Sarkoidose die Lebenserwartung
um etwa 6 Jahre verkürzt und kardiale Todesursachen über-
repräsentiert sind [10].

Die epidemiologischen Kennzahlen zum Vorkommen der
Sarkoidose variieren abhängig von der Herkunft. Während die
Sarkoidose bei Japanern mit einer Inzidenz von 1–2/100000/
Jahr eher selten ist, jedoch überproportional häufig kardiale
Komplikationen zeigt, tritt sie in Europa bei 5–60 Patienten/
100000/Jahr auf [9]. Eine epidemiologische Untersuchung aus
der Schweiz geht von einer „Lebensprävalenz“ von 121 bzw.
einer Prävalenz einer aktiven Sarkoidose von 44 je 100000 Ein-
wohner aus [11]. Autoptische Prävalenz-Daten liegen noch
höher und zeigen bis zu 640 Fälle/100000 Einwohner [10, 12–
14]. Die Erkrankung tritt meistens vor dem 50. Lebensjahr mit
einem Erkrankungsgipfel zwischen dem 20. und 39. Lebensjahr
auf [15]. Frauen sind in allen ethnischen Gruppen häufiger be-
troffen als Männer.

Kardiale Manifestationsformen
Während 90% aller Sarkoidose-Patienten eine parenchymatöse
Beteiligung der Lunge aufweisen und bei etwa einem Drittel ein
Lymphknoten-Befall vorliegt, ist die kardiale Sarkoidose (in
weniger als 10% der Fälle klinisch manifest) selten. In einer
Hauptkomponentenanalyse von 2163 europäischen Sarkoido-
sepatienten konnte gezeigt werden, dass die Herzsarkoidose
nur selten mit der Sarkoidose von Lunge und mediastinalen
Lymphknoten, aber häufig mit Manifestationen von ZNS, Haut
und Auge vergesellschaftet ist. Daher sollte bei Manifestationen
außerhalb von Lunge und mediastinalen Lymphknoten immer

apeutic algorithms for cardiac sarcoidosis is based on a cur-

rent literature search and forms an expert opinion state-

ment under the auspices of the German Respiratory Society

and the German Cardiac Society. The rationale of this state-

ment is to provide algorithms to facilitate clinical decision-

making based on the individual case situation.
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auch an eine kardiale Sarkoidose gedacht werden. Generell kön-
nen alle Strukturen des Herzens von der Granulom-Bildung be-
troffen sein. Meist jedoch ist das Myokard des linken Ventrikels
sowie das Reizleitungssystem beeinträchtigt [16] (▶Tab. 1).

Klinisch manifestiert sich die kardiale Sarkoidose demzufolge
typischerweise als dilatative Kardiomyopathie oder in Form von
Herzrhythmusstörungen wie Vorhofflimmern, AV-Blockierung
und/oder ventrikulärer Tachykardien [17–22]. Das Spektrum
reicht von der benignen, subklinischenManifestation als Zufalls-
befund bis zur lebensbedrohlichen Komplikation. Autoptische
Studien zeigen eine hohe Prävalenz einer kardialen Mitbeteili-
gung von bis zu 30%, während sie für die klinische Symptomatik
bei maximal 5% liegt [16]. Der kardiale Phänotyp scheint in
Bevölkerungsgruppen mit anderem genetischen Hintergrund
weitaus häufiger aufzutreten als in Europa. Die höchste Prä-
valenz einer kardialen Sarkoidose mit fatalen Verläufen ist für
Japan beschrieben. In einer aktuellen retrospektiven Studie
fand sich eine myokardbioptisch nachgewiesene, isolierte
kardiale Sarkoidose ohne andere Organmanifestation in 33/52
(64%) Fällen [23].

Eine pulmonale Hypertonie (PH), bedingt durch eine links-
ventrikuläre Dysfunktion oder durch eine isolierte Manifesta-
tion in den Pulmonalarterien mit präkapillärem Befallsmuster,
ist möglich und ist dann mit einer signifikanten Morbidität ver-
gesellschaftet. Die PH ist überzufällig häufig bei Sarkoidose-
patienten anzutreffen (Sarkoidose-assoziierte PH, SAPH) [24–
29]. In der aktuellen Nizza-Klassifikation der PH ist die SAPH in
Gruppe 5 (multifaktorielle Entstehung) zu finden, da sie durch
verschiedene Faktoren wie fibrotische Gefäßdestruktion und
-rarefizierung sowie direkte Gefäßkompression durch Lym-
phome u. a. verursacht werden kann [28–30]. Es konnte ge-
zeigt werden, dass das Überleben bei SAPH deutlich schlechter
ist als das von Sarkoidose-Patienten ohne PH [27]. In einer aktu-
ellen prospektiven Studie wurde eine Prävalenz der SAPH von
21% gefunden, 4% hatten eine präkapilläre Form [31]. Zu spe-
ziellen Aspekten der SAPH darf auf aktuelle Übersichtsarbeiten
verwiesen werden [27, 29, 32, 33].

Prognose
Eine kardiale Sarkoidose ist nach dem Lungenversagen die
zweithäufigste mit der Sarkoidose assoziierte Todesursache
[10, 12]. Obwohl die Fortschritte der apparativen Diagnostik
eine frühere und exaktere Aussage über eine kardiale Manifes-
tation der Sarkoidose ermöglichen [5, 30, 32, 33] beweisen
autoptische Daten, dass klinische Diagnose und tatsächlicher
kardialer Befall nur wenig übereinstimmen. Sarkoidose-Patien-
ten mit ventrikulären Tachykardien oder AV-Blockierungen
haben ein hohes Risiko für kardiale Ereignisse; so haben jüngere
Patienten (< 55 Jahre) mit Sarkoidose und AV-Block im Ver-
gleich zu Patienten ohne kardiale Sarkoidose ein 10-fach erhöh-
tes Risiko für kardialen Tod, Herztransplantation, Kammerflim-
mern oder anhaltende ventrikuläre Tachykardie innerhalb von 2
Jahren (39% vs. 2%) [34]. Während frühere Studien bei subklini-
scher kardialer Sarkoidose kein erhöhtes kardiales Risiko ver-
muten ließen [18], zeigt eine aktuelle Studie bereits bei asymp-
tomatischer kardialer Sarkoidose ein erhöhtes Risiko für den
plötzlichen Herztod (19% Mortalitätsrisiko innerhalb von 19
Monaten) [3, 6, 35].

Diagnostik der kardialen Sarkoidose
Eine Sarkoidose-assoziierte Herzbeteiligung ist differenzialdi-
agnostisch insbesondere zu erwägen v. a. bei a) Patienten jun-
gen und mittleren Alters (< 50 Jahre), die über kardiale Symp-
tome berichten oder aber auch ohne Symptome AV-Überlei-
tungsstörungen bzw. ventrikuläre Arrhythmien bieten, und bei
b) Patienten, die eine bekannte extrakardiale Sarkoidose haben
und im Krankheitsverlauf Herzrhythmusstörungen bzw. eine
Herzinsuffizienz entwickeln. Die Diagnose einer klinisch rele-
vanten, kardialen Manifestation einer Sarkoidose kann oftmals
schwierig sein und ist heutzutage mit den modernen Bildge-
bungsverfahren in vielen Fällen bereits nichtinvasiv zu sichern
[36–38]. Die Nutzung eines standardisierten Algorithmus ist
zu empfehlen. Die japanischen Leitlinien [39] berücksichtigen
diese Anforderungen, sind aber wie alle Empfehlungen zu dem
Krankheitsbild kardiale Sarkoidose bisher nicht systematisch
validiert. Die wesentlichen nichtinvasiven und invasiven diag-
nostischen Schritte für den Nachweis einer kardialen Sarkoido-
se zur Prüfung einer diagnoserelevanten Therapieempfehlung
werden im Einzelnen kommentiert.

Vor Einleitung einer weitergehenden kardialen Diagnostik
ist die Empfehlung der Richtlinien zur Durchführung der Sarkoi-
dosesicherung zu berücksichtigen [3]. Insbesondere verweisen
wir auf die Notwendigkeit einer notwendigen CT-Thorax-Diag-
nostik im Rahmen der Basisdiagnostik, um mögliche differen-
zialdiagnostische Überlegungen einfließen lassen zu können.

Bei bereits nachgewiesener extrakardialer Sarkoidose und
unklaren neu aufgetretenen kardialen Symptomen wie unkla-
ren nicht-ischämisch bedingten Rhythmusstörungen oder einer
progredienten Herzinsuffizienz muss an eine kardiale Sarkoi-
dose gedacht werden, insbesondere da die klinischen Verläufe
einer Sarkoidose sehr variabel sind und die Erkrankung häufig
lange Zeit klinisch inapparent verlaufen kann.

▶ Tab. 1 Klinische Manifestationen bei kardialer Sarkoidose und ihre
Prävalenz [10, 13–20].

Klinische Manifestation Prävalenz in Studien (in %)

AV-Block 26– 62

Schenkelblock 12– 61

Supraventikuläre Tachykardie 0–15

Ventrikuläre Tachykardie 2–42

Herzinsuffizienz 10– 30

Plötzlicher Herztod 12– 65

26 Skowasch D et al. Diagnostik und Therapie… Pneumologie 2020; 74: 24–34
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Folgende diagnostische Schritte sollten überlegt werden:

Elektrokardiografie/24-h-Holter-Monitoring
Variable pathologische EKG-Veränderungen, insbesondere Reiz-
leitungsstörungen und/oder supra- bzw. ventrikuläre Arrhyth-
mien lassen sich bei Patienten mit kardialer Manifestation einer
Sarkoidose nachweisen. Am häufigsten finden sich Störungen
des Reizleitungssystems mit Blockbildung wie atrioventrikuläre
Blockbilder, intraventrikuläre Leitungsstörungen und komplette
Blockbilder, die in bis zu 62% der Patienten mit kardialer Sar-
koidose dokumentiert werden (▶Abb. 1) [39–41]. Auffälligkei-
ten im Langzeit-EKG sind zwar selten diagnostisch beweisend,
können aber den klinischen Verdacht auf eine kardiale Sarkoi-
dose erhärten [39].

Echokardiografie
Echokardiografische Auffälligkeiten werden in 14–56% der
Patienten mit Sarkoidose beobachtet, obwohl spezifische oder
gar pathognomonische Veränderungen bisher nicht bekannt
sind. Häufig erhobene pathologische Befunde sind Veränderun-
gen in der Dicke der basalen Septumwand (Typ 1) oder postero-
lateral (Typ 2) („Septal Thinning“, also Verdünnung aber auch
Verdickung sind möglich), Wandbewegungsstörungen (oft ent-
sprechend einem nicht-koronaren Muster), systolische und/
oder diastolische Dysfunktion, ventrikuläre Aneurysmen, Peri-
karderguss und Klappenanomalien (▶Abb. 1) [42, 43].

Kardiale Magnetresonanztomografie (MRT)
Die kardiale MRT hat sich aufgrund ihrer umfassenden Möglich-
keiten, funktionelle und fein-strukturelle Veränderungen ohne
Strahlenbelastung sehr akkurat zu erfassen, für die Differenzial-
diagnose, Verlaufsbeurteilung und auch zur Abschätzung der
Prognose der kardialen Sarkoidose fest etabliert [32, 33, 44].

Die Befunde hängen vom Verlauf und Stadium der Sarkoi-
dose ab. Bei akuten inflammatorischen Krankheitsbildern fin-
den sich folgende Auffälligkeiten:
1. Myokardiale Wandverdickung mit Wandbewegungsstörun-

gen in den cine-MRT-Aufnahmen, wobei die betroffenen
Wandsegmente einem Koronarversorgungsgebiet häufig
nicht zugeordnet werden können.

2. Erhöhtes T2-Signal in T2-gewichteten MRT-Aufnahmen
bzw. erhöhte absolute T2-Zeiten in den T2-Mapping-Auf-
nahmen als Hinweis für das Vorliegen eines Ödems bzw.
einer myokardialen Inflammation.

3. Ein sog. „late gadolinium enhancement“ (LGE) als Hinweis
für eine Strukturschädigung im Sinne einer Inflammation
bzw. beginnenden Fibrosierung. Besonders betroffen er-
scheinen die basalen Segmente sowie

4. subepikardiale, laterale und intramurale (Septum)
Segmente, eine RV-Beteiligung ist möglich.

In chronischen Stadien finden sich häufig:
1. Myokardiale Narben in den LGE-Aufnahmen (mit Wandaus-

dünnung in den cine-MRT-Aufnahmen), wobei die betrof-
fenen Wandsegmente einem Koronarversorgungsgebiet
häufig nicht zugeordnet werden können.

2. Bereiche mit fokaler Wandverdickung als auch Wandver-
dünnung, typischerweise im basalen Septum. Letztere
können linear im subepikardialen Bereich, transmural oder
auch nodulär mit fleckigem Verteilungsmuster auftreten.

Nur durch die kombinierte Anwendung der o. a. MRT-Sequenzen
ist die Differenzierung bzw. richtige Zuordnung einer akuten
bzw. aktiven Myokardschädigung von einer chronischen Narbe
ohne aktive Entzündungszeichen möglich. Diese Differenzie-
rung ist wiederum von entscheidender Bedeutung für eine indi-
viduelle Therapieentscheidung bzw. -anpassung und richtige
Prognoseeinschätzung: Während MRT-basierte Hinweise für

12-Kanal-EKG

▪Links-/Rechtsschenkelblock
▪pathologische Q-Wellen im EKG
▪AV-Block II°/III°
▪Supraventrikuläre Arrhythmie
▪VT, >1000 VES/24 h
▪Ventrikuläre Tachykardien
▪regionale Kinetikstörung
▪Wandbewegungsstörung
▪abnormale Septumdicke
▪LVEF < 50 %

LZ-EKG TTE

Kardio-MRT und/oder PET
DOTA-TOC PET

Kardiale Sarkoidose
wahrscheinlich

Kardiale Sarkoidose
unwahrscheinlich

pathologischer 
Befund

alle Befunde
 negativ

pathologischer 
Befund

kein
pathologischer 

Befund

▶Abb. 1 Diagnostisches Vorgehen zur Evaluierung einer kardialen
Sarkoidose bei unklaren Herzrhythmusstörungen und/oder redu-
zierter LV-Funktion. LZ-EKG= Langzeit-Elektrokardiogramm; TTE=
transthorakales Echokardiogramm; AV-Block = atrioventrikulärer
Block; VES =Ventrikuläre Extrasystolen; LVEF= linksventrikuläre
Ejektionsfraktion.
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eine aktive Inflammation zur Einleitung bzw. Optimierung einer
immunsuppressivenTherapie führen sollten, muss der Fokus bei
Nachweis von ausgedehnten Myokardnarben ohne Inflamma-
tionsnachweis auf der Risikoeinschätzung liegen [33, 36, 45].

Die MRT-Diagnostik zeigt in den japanischen Leitlinien eine
hohe Übereinstimmung mit der Verdachtsdiagnose [39]. Sme-
dema et al. fanden für das kardiale MRT eine Sensitivität von
100% bei einer Spezifizität von 78% [46]. In einer kürzlich er-
schienenen Arbeit, die 321 Patienten mit bioptisch gesicherter
Sarkoidose umfasste, wurde die diagnostische Sensitivität bzw.
Spezifität des kardialen MRTs mit 97% bzw. 100% bestimmt
[47].

Es ist jedoch darauf hinzuweisen, dass die Sensitivität immer
auch vom Ausmaß bzw. von der Schwere der kardialen Sarkoi-
dose im jeweils betrachteten Kollektiv abhängt sowie durch
das Vorhandensein anderer inflammatorischer und nicht-ischä-
mischer Kardiomyopathien im untersuchten Kollektiv beein-
flusst wird. So wird man bei optimaler MRT-Technik und erfah-
renem Befundungsteam heutzutage sowohl eine Sensitivität als
auch Spezifität der Diagnosesicherung von >90% erreichen,
wenn eine funktionell bzw. strukturell relevante Herzbeteili-
gung vorliegt. Eine diagnostische Herausforderung für jedwe-
des Verfahren stellen jedoch sehr milde Formen bzw. Anfangs-
stadien von entzündlichen Erkrankungen dar, die wiederum in
den meisten Studien keine adäquate Berücksichtigung bzw. Be-
trachtung finden.

Mittels des MRT und LGE kann eine effektive Risikostratifizie-
rung unterstützt werden. Eine Meta-Analyse von 2016 zeigte
bei 694 Patienten, davon 29% LGE-positiv, ein relatives Risiko
(RR) von 6,2% für das Auftreten von Tod oder ventrikulären
Arrhythmien, wobei in LGE-negativen Fällen kaum plötzliche
Herztodesfälle zu verzeichnen waren.

Anzumerken ist, dass die Qualität der MRT-Diagnostik die
Notwendigkeit einer zusätzlichen kardialen Biopsie minimieren
bzw. evtl. die Ausbeute einer gezielten Biopsie mittels der vor-
herigen MRT-Information steigern kann.

Ein wichtiger Vorteil der kardialen MRT ist das Fehlen ionisie-
render Strahlen. Daher können MRT-Verlaufsuntersuchungen
zur Beurteilung des Therapieerfolges (bzw. zur Festlegung der
Einstellung einer Therapie) auch in kurzen Abständen durchge-
führt werden [36, 48]. Die frühere Einschränkung, dass Patien-
ten mit Metallimplantaten oder Herzschrittmachern bzw. im-
plantierbaren Cardioverter-Defibrillatoren (ICD) dem MRT nicht
zugeführt werden konnten, gilt heutzutage kaum noch, wenn
spezielle Vorkehrungen getroffen und Voraussetzungen beach-
tet werden [49].

Nuklearmedizinische Untersuchungen
Der Einsatz der [F-18]Fluordesoxyglukose-Positronenemissi-
onstomografie (FDG-PET) in Kombination mit der Myokard-
Perfusionsszintigrafie (Single Photon-Emissions-Computerto-
mografie, SPECT) mit 99m-markierten Tracern wird unter den
nuklearmedizinischen Untersuchungen derzeit als Methode
der Wahl zur Diagnostik der kardialen Sarkoidose angesehen
[5]. Ehemals verbreitete szintigrafische Untersuchungen wie

Thallium-201 als Perfusionsmarker oder Gallium-67-Zitrat als
Inflammationsmarker besitzen eher historischen Wert und wer-
den in der klinischen Routine nur noch selten angewendet [5,
33].

FDG-PET
FDG ist ein Glukoseanalogon, das in Bereichen mit hoher Glu-
kose-Stoffwechselaktivität anreichert. Entzündliche Gewebsin-
filtrationen können mittels der FDG-PET detektiert werden, da
insbesondere aktivierte Makrophagen und CD4-positive T-Lym-
phozyten einen erhöhten Glukose-Umsatz aufweisen [50].
Nach den Kriterien der HRS kann durch eine positive FDG-PET
bei Patienten mit bioptisch gesicherter extrakardialer Sarkoi-
dose die klinische Diagnose einer kardialen Sarkoidose gestellt
werden [4]. Eine myokardiale FDG-Aufnahme ist jedoch nicht
spezifisch für eine kardiale Sarkoidose. Folgend der inhomoge-
nen Verteilung der Granulome im Myokard ist insbesondere ein
fokales Muster der FDG-Aufnahme typisch für die kardiale Sar-
koidose, jedoch kann auch bei anderen Erkrankungen und bei
Gesunden ein fokaler oder diffuser FDG-Uptake auftreten, und
die Interpretation der FDG-PET-Bilder erfordert eine entspre-
chende Expertise [4, 5]. Die Kombination der FDG-PET mit einer
Perfusionsbildgebung (s. u.) ermöglicht eine bessere Abgren-
zung aktiv-entzündlicher und vernarbter Areale und kann ins-
gesamt die diagnostische Genauigkeit erhöhen [5].

Zusätzlich liefert die FDG-PET als Ganzkörperunter-
suchung Informationen bez. extrakardialer inflammatorischer
Herde, z. B. befallener mediastinaler Lymphknoten, wodurch
die Erfolgsrate der bioptischen Sicherung einer extrakardialen
Sarkoidose gesteigert werden kann [4].

Bisher existieren keine prospektiven Studien bez. der Sensiti-
vität und Spezifität der FDG-PET zur Detektion einer kardialen
Sarkoidose, im Hinblick auf die niedrige Inzidenz der Erkrankung
und insbesondere auch das Fehlen eines zuverlässigen Goldstan-
dards sind solche Studien auch nur schwer durchführbar [5].
Eine Meta-Analyse retrospektiver Studien ergab eine Sensitivität
von 84% und eine Spezifität von 83% der FDG-PET bez. der Diag-
nose einer kardialen Sarkoidose [51]. Gegenüber anderen kon-
ventionell-nuklearmedizinischen Verfahren (Ga-67-Szintigrafie
und Myokard-Perfusionsszintigrafie) weist die FDG-PET die
höchste Sensitivität auf [5, 33].

Die FDG-PET wird als ein sensitives Verfahren zur Evaluation
aktiv-inflammatorischer myokardialer Prozesse angesehen [5].
Es besteht die Hypothese, dass die FDG-PET kardiale Sarkoi-
dose-Manifestationen bereits in einem frühen Stadium detek-
tieren kann, noch bevor fibrotische Veränderungen in der LGE-
CMR sichtbar werden. Bei weiterer Progression zeigen sich zu-
sätzlich Kontrastmittelanreicherungen in der CMR, bis sich
schließlich FDG-negative, LGE-positive Fibroseherde ent-
wickeln. Dies spricht für das Potenzial der FDG-PET bei der Indi-
kationsstellung einer frühzeitigen immunsuppressivenTherapie
hilfreich zu sein, da wahrscheinlich insbesondere Patienten in
der frühen Krankheitsphase mit erhaltener LVEF von einer im-
munsuppressiven Therapie profitieren, in der noch keine struk-
turellen myokardialen Veränderungen eingetreten sind [4, 5,
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14, 51]. Ob und inwieweit jedoch die FDG-PET klinisch relevante
Vorteile gegenüber den neuen CMR-Mapping-Verfahren in der
Diagnose von Frühstadien einer kardialen Sarkoidose bietet, ist
derzeit noch unklar. Auch kann die FDG-PET potenziell Informa-
tionen bez. des Ansprechens und zur Steuerung einer anti-in-
flammatorischen Therapie liefern [33]. Der Nachweis aktiver
myokardialer Inflammation in der FDG-PET scheint einen prog-
nostischen Wert bez. major adverse cardiac events (MACE) wie
z. B. ventrikulären Arrhythmien und Todesfällen, auch unabhän-
gig von der LVEF, zu besitzen [52, 54, 75–78].

Bei Patienten mit (relevanten) Kontraindikationen gegen
eine CMR (z. B. dialysepflichtige Niereninsuffizienz) kann die
FDG-PET eine sinnvolle Alternative darstellen [33].

Einschränkend muss erwähnt werden, dass sowohl die zur-
zeit problematische Abrechenbarkeit der PET als auch die rela-
tiv aufwendige Vorbereitung des Patienten praktische Hürden
der FDG-PET darstellen können. Bez. der Patientenvorbereitung
wird (häufig in Kombination) prolongiertes Fasten, eine fett-
reiche und kohlenhydratarme Diät sowie die Applikation von
unfraktioniertem Heparin vor der Untersuchung empfohlen,
mit dem Ziel, den Stoffwechsel freier Fettsäuren anstelle von
Glukose im Myokard zu stimulieren. Dennoch kann auch bei
Einhaltung der Vorbereitungsprotokolle eine unzureichende
Suppression des physiologischen myokardialen Glukosestoff-
wechsels auftreten, die zu einer meist diffusen, teils auch foka-
len FDG-Aufnahme im Myokard führt und die Bildinterpretation
beeinträchtigen kann [5].

Gallium-67-Zitrat
Gallium-67-Zitrat akkumuliert in granulomatösen bzw. akut in-
flammatorisch veränderten Bereichen. Die Gallium-67-Zitrat-
Szintigrafie wurde lange Zeit zur Diagnose und Aktivitätsbe-
stimmung der pulmonalen und extrapulmonalen Sarkoidose
verwandt, bevor moderne schnittbildgebende Verfahren wie
die FDG-PET etabliert waren.

Myokardperfusion
Technetium-99m-Sestamibi und Technetium-99m-Tetrofos-
min reichern sich perfusionsabhängig in mitochondrienreichem
Gewebe an und zeigen eine intensive Anreicherung in gut per-
fundiertem Myokardgewebe. Bei der kardialen Sarkoidose
kommt es zu regionalen Minderanreicherungen infolge myokar-
dialer Perfusionsdefekte, die entweder durch eine Störung der
Mikrozirkulation durch die Granulome bedingt sein können (po-
tenziell reversible Perfusionsdefekte) oder durch myokardiale
Fibrosierungen in späteren Stadien der Erkrankung (irreversible
Perfusionsdefekte). Diese sind jedoch nicht spezifisch für die
kardiale Sarkoidose, sondern sind z. B. auch bei der koronaren
Herzerkrankung zu beobachten. Im Falle der kardialen Sarkoido-
se folgt die Verteilung der Perfusionsdefekte jedoch typischer-
weise nicht den koronaren Versorgungsgebieten. Insgesamt be-
sitzt die Myokard-Perfusionsszintigrafie isoliert durchgeführt
eine niedrige Sensitivität und Spezifität bez. der kardialen Sar-
koidose, sie kann jedoch als ergänzendes Verfahren im Rahmen
von Studien zusammen mit der FDG-PET eingesetzt werden [5].

Einschränkend ist zu erwähnen, dass sowohl die FDG-PET als
auch die Perfusionsszintigrafie keine spezifischen Verfahren zur
Diagnose einer kardialen Sarkoidose darstellen, daher sollten
andere mögliche kardiale Erkrankungen wie z. B. eine koronare
Herzkrankheit ausgeschlossen werden [5].

Eine fortgeschrittene Perfusionsbildgebung mittels der PET
(z. B. Rubidium-82 oder N-13-Ammonia-PET) erlaubt eine
hochaufgelöste Perfusionsanalyse mit der Möglichkeit der ab-
soluten Quantifizierung des Blutflusses, jedoch sind diese Tech-
niken nur an wenigen Standorten verfügbar [58].

Kardiale MRT „versus“ PET oder kardiale
MRT „mit“ PET
Prinzipiell kann sowohl mit der kardialen MRT als auch mit den
o. a. nuklearmedizinischen Verfahren eine myokardiale Inflam-
mationsdiagnostik, eine Narbendiagnostik als auch eine Perfu-
sionsdiagnostik durchgeführt werden. Insofern stellt sich heut-
zutage zunehmend die Frage, a) welchen diagnostischen Stel-
lenwert diese beiden nichtinvasiven Ansätze im Vergleich
haben und b) ob die kombinierte Anwendung von PET/MRT-Un-
tersuchungen mittels moderner Hybrid-Bildgebung diagnosti-
sche Vorteile bietet [58].

Erste Studienergebnisse mittels moderner PET/MRT-Ganz-
körpertomografen, die einen direkten 1:1-Vergleich der beiden
Verfahren bei denselben Patienten erlauben, weisen darauf hin,
dass sich beide Verfahren diagnostisch ergänzen: Während die
Sensitivität bzw. Spezifität der kardialen MRT für die Diagnose
einer kardialen Sarkoidose bei insgesamt 51 Patienten 82%
bzw. 78% betrug, kam die FDG-PET bei reiner Betrachtung des
kardialen Befundes auf 60% bzw. 56%; durch die Hinzunahme
von zusätzlichen extra-kardialen Befunden konnte die Sensitivi-
tät des PET-Verfahrens auf 85% gesteigert werden (bei un-
veränderter Spezifität von 56%) [37]. Bei gemeinsamer Be-
trachtung der MRT- und PET-Ergebnisse wurde eine Sensitivität
bzw. Spezifität von 94% bzw. 44% erreicht, wobei auch hier die
niedrige Spezifität auf eine möglicherweise zu geringe Sensiti-
vität des Goldstandards (JMHW-Kriterien) zurückzuführen ist.

In Anbetracht dieser limitierten Datenlage zum direkten
Vergleich zwischen MRT- und PET-Bildgebung sind eindeutige,
Evidenz-basierte Empfehlungen bisher noch nicht möglich. Eine
klinisch relevante Überlegenheit eines Verfahrens gegenüber
dem anderen konnte bisher nicht gezeigt werden. Die gemein-
same Durchführung von PET-MRT-Untersuchungen scheint
einen additiven diagnostischen Nutzen hinsichtlich der früh-
zeitigen Diagnose einer aktiven kardialen Sarkoidose und der
Abgrenzung gegenüber chronischen Narben zu haben und ist
insbesondere bei unklaren Ergebnissen einer alleinigen kardia-
len MRT oder FDG-PET vorteilhaft [37, 59].

Myokardbiopsie
Nurmittels endomyokardialer Biopsie (EMB) lässt sich die defini-
tive Diagnose einer kardialen Sarkoidose stellen. Älteren Studien
zufolge ist die Sensitivität der EMB jedoch aufgrund der niedri-
gen Trefferquote durch den meist disseminierten Granulom-
befall niedrig und wurde mit maximal 25% angegeben [59, 60].
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Diesbezüglich muss jedoch festgehalten werden, dass in diesen
älteren und relativ kleinen Studien fast ausschließlich eine
„blinde“ RV-Biopsie durchgeführt wurde und die Information
über die genaue Lokalisation des Inflammationsherdes, die
heute mittels moderner Bildgebung vorab zu erhalten ist, da-
mals dem Biopseur nicht zur Verfügung stand. Hinzukommt,
dass moderne immunhistochemische Verfahren, die in diesen
älteren Studien ebenfalls nicht zur Anwendung kamen, die biop-
tische Diagnose einer kardialen Sarkoidose auch ohne den direk-
ten Nachweis von Granulomen (z. B. durch den Nachweis akku-
mulierter dendritischer Zellen bzw. den relativ niedrigen Anteil
von bestimmten M2-Makrophagen in nicht-granulomatösen
Entzündungsarealen) ermöglichen [61].

Unabhängig davon sollte jedoch bei Patienten mit extrakar-
dialer Sarkoidose zunächst die histologische Sicherung z. B. aus
Lymphknoten oder durch Lungenbiopsie angestrebt werden, da
dies mit einer höheren diagnostischen Aussagekraft assoziiert
ist.

Wenn eine Sarkoidose extrakardial bioptisch gesichert wer-
den kann, so sind die Möglichkeiten der MRT- und PET-Bildge-
bung heutzutage häufig ausreichend, um eine „aktive“ kardiale
Beteiligung der Sarkoidose auch ohne kardiale Biopsie zu diag-
nostizieren.

Wenn jedoch der extrakardiale Biopsie-Ansatz nicht zielfüh-
rend ist oder eine isolierte kardiale Sarkoidose vermutet wird,
sollte anschließend eine Endomyokardbiopsie durchgeführt
werden. Um die Lokalisation des Befallsmusters zu dokumen-
tieren, sollte diesem Schritt eine kardiale MRT vorausgehen
[60]. Die Myokardbiopsie sollte insbesondere bei Patienten mit
einem raschen Verlauf der Herzinsuffizienz, fehlendem The-
rapieansprechen auf eine Herzinsuffizienztherapie oder bei
Therapie-refraktären Arrhythmien erwogen werden [60]. Nicht
selten kann eine isolierte kardiale Sarkoidose bei bislang nicht
diagnostizierter Granulomatose entdeckt werden (▶Abb. 2).

Serummarker
Serummarker haben bisher keinen Stellenwert in der Diagnostik
einer kardialen Sarkoidose. Der B-Typ des natriuretischen Pep-
tids scheint bei kardialer Sarkoidose erhöht zu sein [62, 63],
ebenso sind hoch-sensitive (hs) Troponin-Assays im Gegensatz
zu konventionellen zu verwenden und können dann auch
Informationen über das Therapieansprechen liefern [63]. Zum
diagnostischen Nutzen des löslichen Interleukin-2-Rezeptors
(sIL2-R) und des Angiotensin konvertierenden Enzyms (ACE) in
Bezug auf eine kardiale Sarkoidose existieren keine verlässlichen
Daten.

Differenzialdiagnose und Fazit
Differenzialdiagnostisch zu erwägen sind u. a. koronare Herz-
krankheit, arrhythmogene rechtsventrikuläre Kardiomyopathie,
dilatative und restriktive Kardiomyopathien und die akute/chro-
nische Myokarditis (▶Tab. 2).

Die Sarkoidose stellt sich als facettenreiche klinische Erkran-
kung dar mit einer Vielzahl von unterschiedlichen Symptomen.
Der Schweregrad der Symptomatik entscheidet über die Eskala-

tion der diagnostischen Schritte – nicht der Nachweis isolierter
Befundergebnisse ohne Korrelation zur Klinik.

Alle diagnostischen Schritte werden daher durch eine grund-
legende Erfassung der den Schweregrad der Erkrankungen
bemessenden klinischen Parameter wie Synkope oder Dyspnoe
bestimmt.

Die diagnostischen Schritte bei den unterschiedlichen Szena-
rien: Evaluierung sowohl bei bisher nicht nachgewiesener Sar-
koidose als auch bei gesicherter extrakardialer Sarkoidose wur-
de durch entsprechende Algorithmen dargestellt (▶Abb.1).

Im Einzelfall ist zu entscheiden, ob bei rasch progredientem
kardialem Befund im Sinne einer kardialen Sarkoidosemanifes-
tation mit deutlich klinischer Verschlechterung bei positivem
MRT bzw. PET eine Myokardbiopsie notwendig wird, um das
therapeutische Vorgehen zu sichern bzw. differenzialdiagnosti-
sche Überlegungen grundsätzlich auszuschließen.

Therapie der kardialen Sarkoidose
Kortikosteroide/immunsuppressive Therapie

Die nachfolgenden Empfehlungen richten sich primär an Patien-
ten, die neben der Sarkoidose-bedingten kardialen Dysfunktion
keine weiteren aktiven Begleiterkrankungen bzw. Organ-Beteili-

CT Thorax, Kardio-MRT, PET

CT: Bihiläre Lymphadenopathie
und/oder andere sarkoidosetypische Befunde
MRT/PET: vereinbar mit kardialer Sarkoidose

Sarkoidose
wahrscheinlich

Extrakardiale oder 
endomyokardiale Biopsie 

zur Sicherung der 
Sarkoidose-Diagnose

Sarkoidose
unwahrscheinlich

Positiv: Sarkoidose
Negativ: 

Re-Evaluation/Biopsie
im Intervall erwägen

pathologischer 
Befund

alle Befunde
 negativ

▶Abb. 2 Diagnostisches Vorgehen zur Evaluation einer kardialen
Sarkoidose bei AV-Block II° (Typ Mobitz) oder AV-Block III°. CT =
Computertomografie; Kardio-MRT=Magnetresonanztomografie
des Herzens; MRT=kardiale Magnetresonanztomografie; PET=
Fluordesoxyglukose-Positronenemissionstomografie.
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gungen aufweisen. Die klassische medikamentöse Therapie-
option ist der Einsatz von Kortikosteroiden [19, 64, 65]. Ihr Wir-
kungsmechanismus besteht in der Suppression von pro-inflam-
matorischen Zytokinen und Chemokinen, die immunologische
Reaktionen und auch die Granulombildung vermitteln [65–
68]. In vielen Fällen werden Kortikosteroide schon alleine auf-
grund der extrakardialen, insbesondere der pulmonalen Beteili-
gung indiziert sein. Bei ausschließlicher Herzbeteiligungwerden
zusätzlich zur standardisierten kardialenTherapie Kortikosteroi-
de generell empfohlen, obwohl randomisierte, kontrollierte Stu-
dien zu diesem Problem fehlen. Die wenigen retrospektiven Stu-
dien stützen diesen Einsatz. Wie nach Autorenmeinung bei Sar-
koidose empfohlen, sollten 30–60mg/Tag Prednison verab-
reicht werden. Für die Initialtherapie mit 30mg sind bereits
Prognoseverbesserungen beschrieben worden [18]. Nach suk-
zessiver Dosisreduktion auf eine anfängliche Erhaltungsdosis
von 10–15mg sollte diese unter Berücksichtigung der funktio-
nellen kardialen Stabilität für mindestens 6 Monate beibehalten
werden; anschließend erfolgt die weitere Dosisreduktion in 3–
6-Monats-Intervallen (Gesamt-Therapiedauer: mind. 24 Mona-
te). Die Kortikosteroide sollten in der Dosis reduziert werden,
wenn in Verlaufskontrollen (Echokardiografie/MRT bzw. PET
und LZ-EKG) sich die initial berichteten pathologischen Befunde
rückgebildet haben bzw. sich kein Hinweis auf ein Fortschreiten
der Arrhythmielast oder der linksventrikulären Dysfunktion er-
gibt. Einschränkend ist darauf hinzuweisen, dass ein Beenden
der Steroidtherapie nicht klinisch prospektiv validiert ist. D. h,
dass ein Auslassen der Steroidtherapie bei manifester kardialer
Sarkoidose mit Herzinsuffizienz bzw. malignen Herzrhythmus-
störungen nicht empfehlenswert scheint. Bei asymptomati-
schen Patienten mit nachgewiesener aktiver Inflammation ist
die Datenlage zur Therapie gering.

Ein evtl. Nichtansprechen auf Kortikoide sollte nach spätes-
tens 6 Monaten durch Verlaufskontrollen (Bildgebung, hsTNT)
überprüft werden. Zeigen sich hier Zeichen der Krankheitspro-
gression oder eine starke Unverträglichkeit hoher Kortikoid-
dosen, ist eine Eskalation mit Methotrexat oder Azathioprin zu
erwägen [69]. Sollte es weiterhin zu einer nicht kontrollierten
Inflammation kommen, ist im Einzelfall die Hinzugabe von Infli-
ximab oder Adalimumab interdisziplinär zu diskutieren.

Vor Einleitung einer Langzeit-Therapie z. B. mit Methotrexat
oder Azathioprin ist der interdisziplinäre Beschluss eines Gre-
miums mit erfahrenen Kardiologen, Pneumologen, Rheumato-
logen und Stoffwechselspezialisten hilfreich.

Herzinsuffizienzmedikation, antiarrhythmische
und Device-Therapie

Aus den klinischen Manifestationen ergeben sich therapeuti-
sche Implikationen entsprechend den Empfehlungen der Fach-
gesellschaften. Die medikamentöse Therapie der Herzinsuffi-
zienz unterscheidet sich nicht von den standardisierten Emp-
fehlungen. Supra- und ventrikuläre Arrhythmien werden eben-
falls ohne Abweichung nach den Kriterien bzw. den Empfehlun-
gen der Fachgesellschaften (DGK/ESC/ACC/AHA) behandelt. Da
in einer Studie mit kardialer Sarkoidose 30–65% der Todesfälle
auf einen plötzlichen Herztod durch ventrikuläre Tachyarrhyth-
mien bzw. höhergradigen AV-Block zurückgeführt wurden [15],
ist die frühzeitige Indikationsstellung für eine Implantation von
Herzschrittmachern bzw. ICD zu prüfen. Eine Herzschritt-
machertherapie ist indiziert bei komplettem AV-Block bzw. ver-
gleichbaren höhergradigen bradykarden Erregungsleitungs-
störungen. Auch wenn keine randomisierten Daten vorliegen,
die eine ICD-Therapie zur Primärprävention bei kardialer Sarkoi-
dose ohne dokumentierte anhaltende ventrikuläre Tachykardie
(sVT), aber mit AV-Block II° Mobitz oder III° stützen, ist von
einer Hochrisikokonstellation für diese Subgruppe auszugehen.
Die ACC/AHA-Leitlinien sprechen hier auf der Basis eines Exper-
tenkonsensus eine IIa-Empfehlung aus, die kardiale Sarkoidose
als Indikation zu ICD-Implantation anzusehen [70]. In der Praxis
wird man hier allerdings von einer Einzelfallentscheidung aus-
gehen und insbesondere das begleitende Vorhandensein einer
höhergradig eingeschränkten Ejektionsfraktion (< 35%) sowie
den MRT-basierten Nachweis eines LGE für die ICD-Indikation
fordern. Sind in der elektrophysiologischen Untersuchung an-
haltende ventrikuläre Arrhythmien induzierbar oder ist in der
kardialen MRT ein ausgeprägtes LGE [71] nachweisbar, sollte
eine ICD-Implantation auch bei normaler Ejektionsfraktion im
Einzelfall diskutiert werden [72].

Zum Stellenwert einer EPU zur weiteren Abklärung einer ge-
sicherten oder vermuteten kardiale Sarkoidose gibt es nur sehr
begrenzt Studien [73, 74]. Während die EPU bei der Diagnose-

▶ Tab. 2 Differenzialdiagnostische Überlegungen in der MR-Bildgebung.

Differenzialdiagnose T2-Wichtung „Gadolinium late enhancement“ Cine

Sarkoidose myokardiales Ödem basale Segmente subepikardial (lateral);
intramural (Septum)
RV-Beteiligung möglich

LV- und RV-EF normal
bis hochgradig reduziert

Myokarditis myokardiales Ödem subepikardial fleckig
LV-Lateralwand
intramural Septum
RV-Beteiligung selten

LV- und RV-EF normal
bis hochgradig reduziert

ARVC kein Ödem RV-freie Wand, Septum RV vergrößert
RV-EF reduziert

LV= Linker Ventrikel: RV-EF =Rechter Ventrikel-Ejektionsfraktion; ARVC= Arrhythmogene rechtsventrikuläre Kardiomyopathie.
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stellung der kardialen Sarkoidose sicher keine wegweisende
Rolle spielt, kann sie bei der Risikostratifizierung hilfreich sein.

Bei den möglichen therapeutischen Konsequenzen einer
auslösbaren VT, nämlich der Option einer primärprophylak-
tischen ICD-Implantation, ist bei Patienten mit einer durch kar-
diale Bildgebung nachgewiesenen Sarkoidose bei histologisch
gesicherter extrakardialer Sarkoidose die Durchführung einer
programmierten Kammerstimulation zu erwägen [75]. So
konnte an 76 Patienten mit bioptischem extrakardialem Sarkoi-
dosenachweis und nach Bildgebung wahrscheinlicher kardialer
Sarkoidose gezeigt werden, dass bei programmierter rechts-
ventrikulärer Kammerstimulation (Apex und rechtsventikulärer
Ausflusstrakt) mit Stimulationsprotokoll mit bis zu 3 angekop-
pelten Extrastimuli (mindestens 200ms programmierter Kam-
merstimulation mit extensivem Stimulationsprotokoll [S1-S2-
S3-S4] und inkrementale Burststimulation 300–220ms und
Wiederholung unter Isoproterenol) die Patienten mit induzier-
barer ventrikulärer Tachykardie (VT) eine erhöhte Ereignisrate,
definiert als ventrikuläre Arrhythmie oder kardialer Tod, auf-
wiesen [74].

Essenziell ist das engmaschige Monitoring dieser Patienten,
da im Einzelfall auch fulminante Verläufe beschrieben sind,
auch durch implantierbare Ereignisrekorder. Als Ultima Ratio
bei intraktablen Rhythmusstörungen oder therapierefraktärer
Herzinsuffizientherapie bleibt die Herztransplantation, auch
wenn Einzelfälle von rezidivierender kardialer Sarkoidose im
Transplantat berichten, hier bedarf es daher einer jeweiligen
Einzelfallprüfung, inwiefern medikamentöse Therapieoptionen
bzw. interventionelle Verfahren (CRT) verbleiben [76].

Künftig müssen/sollten spezifische Diagnostik- und Behand-
lungsoptionen wie Kortikosteroide und ICD-Therapie auch im
Hinblick auf harte (klinisch relevante) Endpunkte prospektiv
randomisiert untersucht werden. Offen ist auch, ob mit besse-
rer Diagnostik via MRT und/oder PET nicht auch zunehmend
besser asymptomatische Fälle von kardialer Sarkoidose diag-
nostiziert werden können. Für diese Fälle ist derzeit unklar, ob
sie prophylaktisch behandelt werden sollten oder nicht. Auch
die Rolle der Bildgebung zur Steuerung von Therapie und Ver-
lauf wird kontrovers diskutiert. Ebenfalls im Einzelfall zu erwä-
gen ist der Einsatz eines tragbaren ICD (z. B. bei potenziell
malignen Rhythmusstörungen und Indikation) [76–78].

Zusammenfassung
Bei Vorliegen einer aktiven extrakardialen Sarkoidose ist eine
kardiale Sarkoidosemanifestation primär mittels nichtinvasiver
Diagnostik auszuschließen und bei ungeklärter kardialer Symp-
tomatik eine kardiale Sarkoidose mittels kardialer Bildgebung
und ggf. Myokardbiopsie zu belegen. Die Abbildungen schla-
gen ein Prozedere vor, das aufgrund der sehr begrenzten
Datenlage allerdings nicht durch randomisierte Studien und/
oder Leitlinien abgesichert und das an die individuelle Patien-
tensituation und den Schweregrad der klinischen Manifestation
zu adaptieren ist.
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