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Fallbericht496

Ein 37-jähriger Patient wurde uns mit persistie-
render Abgeschlagenheit, infiltrativen Lungen-
veränderungen sowie Polydipsie und Polyurie
(>10 Liter/Tag) vorgestellt. Computertomogra-
fisch fanden sich eindrückliche Sarkoidose-typi-
sche Veränderungen: bilaterale mediastinale
Lymphadenopathie, retikuläre und noduläre Ver-
dichtungen und ein fibrotischer Umbau des Lun-
gengerüsts mit Bronchiektasen und kleinzysti-
schen Veränderungen (●" Abb. 1).
Eine kraniale Magnetresonanztomografie (MRT)
zeigte eine supraselläre Raumforderung mit no-
dulärem Enhancement und Beteiligung des obe-
ren Hypophysenstiels (●" Abb. 2).
Der lösliche Interleukin-2-Rezeptor (sIL-2R) war
im Serum mit 1.108 U/ml erhöht (normal
< 710U/ml). Die folgende transbronchiale Biop-
sie der Lunge ergab nicht verkäsende epitheloid-
zellige Granulome. Der Transferfaktor war mit-
telgradig erniedrigt (50%); die übrige Umfeld-
diagnostik inkl. kardialer und augenärztlicher
Untersuchung ergab keinen Hinweis auf weitere
Organmanifestationen; Calcium war normwertig
mit 2,4mmol/l.

Ein zentraler Diabetes insipidus bestätigte sich im
Durstversuch und zeigte eine niedrige Urin-Os-
molalität (167mOsm/kg) sowie niedrige Arginin-
Serumspiegel. Bei V.a. Neurosarkoidose wurde
die Therapie mit Prednisolon (initial 80mg/Tag)
und Desmopressin (0,2mg t. i.d. p.o.) eingeleitet
und später um Azathioprin ergänzt (150mg/Tag),
um Prednisolon einzusparen (dann Reduktion auf
7,5mg/d). Polyurie und Polydipsie waren rasch
rückläufig, korrelierend mit fallenden sIL-2R-
Werten. Im weiteren Verlauf erholte sich der Pa-
tient weiter und präsentierte sich nach zwei Jah-
ren beschwerdefrei; allerdings sind die immun-
suppressive Therapie und die Einnahme von Des-
mopressin noch erforderlich.
Sarkoidose ist eine granulomatöse Multisystem-
Erkrankung, die meistens die Lunge betrifft [1,2];
eine Neurosarkoidose wird in Autopsie-Studien in
bis zu 25% der Fälle berichtet, dabei weisen weni-
ger als 10% der Patienten neurologische Sympto-
me auf [1,3]. Diabetes insipidus ist eine seltenere
Komplikation der Neurosarkoidose, wobei eine
Hypophysenbeteiligung in der Regel mit Diabetes
insipidus einhergeht. Diagnostik und Manage-

Abb. 1 Mediastinale und hiläre Lymphknotenvergrößerungen (a) und retikuläre und noduläre Verdichtungen mit fibro-
tischem Umbau des Lungengerüsts (b) in der Computertomografie des Thorax.
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ment der Neurosarkoidose-Patienten ist anspruchsvoll, weil der
„Gold-Standard“ der Diagnosesicherung die Histologie bleibt, die
gerade bei neurologischer Beteiligung schwierig zu erreichen ist.
Kortikosteroide sind die Behandlung der Wahl, allerdings reicht
eine Monotherapie –wie im vorliegenden Fall – häufig nicht aus
[3]. Eine dauerhafte Therapie mit Immunsuppressiva sowie mit
Desmopressin ist häufig die Folge und eine restitutio ad integrum
aufgrund bleibender Veränderungen (Narbenbildung der Granu-
lome) unwahrscheinlicher.
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Abb. 2 Koronare T2-gewichtete MRT mit Darstel-
lung einer nodulären Verdickung des Hypophysen-
stiels (Pfeil). b Koronare T1-gewichtete Aufnahme
mit deutlicher Hyperintensität direkt nach Injektion
von Gadolinium-Kontrastmittel (offener Pfeil).
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