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Fallbeschreibung

Ein 41-jahriger Mann mit bekanntem Typ-1-Diabetes
kommt aufgrund einer beidseitigen schmerzhaften
Unterkieferschwellung zur Konsultation. Er berichtet,
dass diese vor mehreren Wochen auf der rechten Seite
begann und sich nun auf die linke Seite ausgebreitet
hat. Sein Impfstatus ist unbekannt. Bei der klinischen
Untersuchung ist er in gutem Allgemeinzustand und
fieberfrei. Bei der Palpation ist eine symmetrische,
schmerzhafte Parotishypertrophie festzustellen. Aus
der Miindung des Stenon-Gangs tritt kein Eiter aus.

Frage 1: Welche Diagnose erscheint lhnen unwahrscheinlich?

a) Akute Mumps-Parotitis

b) Sjogren-Syndrom

c) Akute bakterielle Parotitis

d) Parotishypertrophie aufgrund von Diabetes

e) Sarkoidose

Mumps wird von einem Paramyxovirus verursacht,
das eine beidseitige schmerzhafte Parotisschwellung
bewirkt. Zuvor treten meist grippedhnliche Sym-
ptome auf.

Das Sjogren-Syndrom ist eine entziindliche Autoim-
munerkrankung, gekennzeichnet durch Zerstérung
der exokrinen Funktion der Speichel- und Tranendri-
sen. Sie fiihrt zu Augen- und Mundtrockenheit. Betrof-
fen sind vor allem Frauen zwischen 40 und 50 Jahren.
Die Parotisschwellung ist meist schmerzhaft und wird
durch Nahrungsaufnahme verstarkt.

Bei einer akuten bakteriellen Parotitis treten die Sym-
ptome héufig einseitig auf. Sie betrifft hauptsédchlich
polymorbide, dehydrierte, alte Menschen. Die Patien-
ten sind in schlechtem Allgemeinzustand, febril und
an der Mindung des Stenon-Gangs tritt Eiter aus. Un-
ser Patient ist jung und in gutem Allgemeinzustand
mit beidseitigen Symptomen. Diese Fakten sprechen
gegen eine akute bakterielle Parotitis.

Bei Diabetes, Alkoholmissbrauch oder Essstorungen
kann der Patient eine beidseitige, schmerzlose, chro-
nische Parotishypertrophie aufweisen.

Bei einer Sarkoidose konnen, auch wenn nur selten, die
Parotiden befallen sein, was zu einer liblicherweise bi-
lateralen Parotishypertrophie fithrt. Da das Parotispa-
renchym durch Granulome ersetzt wird, kann sich die
Speichelsekretion langfristig verringern [1].
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Die Laboruntersuchungen ergeben eine Panzytopenie
und leicht auffillige Leberwerte. Der Wert des C-reakti-
ven Proteins ist niedrig. Serologische Untersuchungen
zeigen eine frithere Mumpsinfektion, eine Infektion
mit dem Zytomegalie- (CMV) und dem Epstein-Barr-
Virus (EBV). Tests auf Hepatitis A, B und C sowie das
humane Immundefizienz-Virus (HIV) sind negativ.

Frage 2: Welche Untersuchung fiihren Sie als Nachstes durch?

a) Eine Bestimmung der SSA- und SSB-Antikérper

b) Eine RT-PCR des Speichels auf das Mumpsvirus

c) EineThorax-Rontgenaufnahme

d) Keine, da Sie davon ausgehen, dass die Parotishypertrophie
aufgrund des Diabetes entstanden ist

e) Die Anlage einer Bakterienkultur von aus der Miindung des
Stenon-Gangs entnommenem Speichel

Die SSA- und SSB-Antikdrper werden beim Verdacht auf
das Sjogren-Syndrom bestimmt. Unser Patient weist we-
der Mund- noch Augentrockenheit auf. Daher erscheint
uns diese Diagnose unwahrscheinlich, weshalb wir die
Antikorperbestimmung nicht durchfiihren. Bei Infek-
tion mit dem Mumpsvirus sind die IgM-Werte finf bis
sieben Tage nach Symptombeginn positiv, wahrend
dies bei einer RT-PCR anhand einer Speichelprobe nach
einem bis elf Tagen der Fall ist [2]. Unser Patient klagt seit
mehreren Wochen tiber Symptome. Durch eine negati-
ven RT-PCR wire es daher nicht moglich, einen Mumps
auszuschliessen. Aufgrund der weiter oben angefiihr-
ten Argumente ist eine Bakterienkultur nicht gerecht-
fertigt. Bei Diabetes ist die Parotishypertrophie progres-
siv, schmerzlos und ihre Grosse verandert sich nicht.
Obgleich dies nur selten vorkommt, bleibt eine Sarkoi-
dose mit Parotisbeteiligung moglich, weshalb wir eine
Thorax-Rontgenaufnahme anordnen. Sie zeigt promi-
nente Lungenhili und eine interstitielle Pneumopathie.
Die Untersuchung wird durch ein CT Thorax-Abdo-
men erganzt, das viele Adenopathien im oberen Me-
diastinum und beiden Lungenhili, ein interstitielles
Infiltrat sowie eine Splenomegalie zeigt (Abb. 1).

Frage 3: Welchem Facharzt weisen Sie den Patienten
zur Durchfiihrung weiterer Untersuchungen zu?

a) Einem Hals-Nasen-Ohrenarzt (HNO)
b) Einem Pneumologen

c¢) Einem Ophthalmologen

d) Einem Rheumatologen

e) Einem Hamatologen
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Abbildung 1: Koronarer Schnitt im Thorax-CT.

Die klinischen Symptome und die Bildgebung legen
den Verdacht einer Sarkoidose mit den mdoglichen
Differenzialdiagnosen Tuberkulose, Lymphom oder
pilzbedingte Infektion nahe. Die Sarkoidosediagnose
muss mittels geeigneter zytologischer Untersuchun-
gen bestdtigt werden.

Der HNO-Arzt kann eine Biopsie der akzessorischen
Speicheldriisen durchfiihren, mit der es in 60% der Fille
bei Befall der Speicheldriisen moglich ist, die Sarkoido-
sediagnose zu stellen [1]. Erstere erfolgt unter Lokalanas-
thesie mittels einer 2 mm grossen Inzision an der In-
nenseite der Unterlippe. Ein Pneumologe kann eine
broncho-alveoldre Lavage, eine Biopsie der Bronchial-
schleimhaut und/oder eine transbronchiale Biopsie,
eine Feinnadelpunktion unter endobronchialem Ultra-
schall (EBUS) oder eine Kryobiopsie durchfiihren.

In etwa 25% der Sarkoidosefille besteht eine Augenbe-
teiligung. Beim Heerfordt-Syndrom ist die Parotitis mit
einer Uveitis und einer Fazialislihmung assoziiert. In
diesem Fall muss der Patient spater einem Ophthalmolo-
gen zugewiesen werden. Ein Rheumatologe kann hinzu-
gezogen werden, wenn der Patient tiber Gelenkschmer-
zen klagt. Das Lofgren-Syndrom ist eine akute Form der
Sarkoidose, das durch eine Symptomtrias aus Gelenk-
schmerzen/Arthritis, Erythema nodosum und bihildrer
Lymphadenopathie gekennzeichnet ist.

Ein Lymphom ist unwahrscheinlich. Ein priméres
Lymphom der Ohrspeicheldriise ist selten und in 1-8%
der Falle liegt eine sekundare Infiltration vor [3].

Der Patient wird dem Pneumologen zugewiesen. Die
Lungenfunktion ist unauffillig. Es werden eine Bron-
choskopie mit Biopsie der Bronchialschleimhaut, eine
transbronchiale Biopsie, eine EBUS-gestiitzte Fein-
nadelaspiration des Mediastinums sowie eine broncho-
alveoldre Lavage durchgefiihrt. Die histopathologische
Untersuchung zeigt eine granulomatdse, nicht nekroti-
sierende Entziindung (Abb. 2). Es werden keine Myze-
lien oder Mykobakterien festgestellt. Die Proben enthal-
ten keine Tumorzellen. Infolgedessen wird die Diagnose
einer Sarkoidose gestellt. Der Ophthalmologe schliesst
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eine Augenbeteiligung aufgrund der Sarkoidose aus.
Der HNO-Arzt fiihrt einen Ultraschall durch, um das
Parotisparenchym darzustellen und einen Tumorpro-
zess auszuschliessen.

Frage 4: Welche bei dem Patienten festgestellte Anomalie
wird bei Sarkoidose nicht beschrieben?

a) DieThrombopenie

b) Der Diabetes

c) Die Leukopenie

d) Die Splenomegalie

e) Die auffalligen Leberwerte

Sarkoidose kann auf die Leber libergreifen und somit
zu auffélligen Leberwerten, einer Hepatomegalie und
in seltenen Fillen zu einer Leberzirrhose fiihren. Sie
kann tiberdies die Milz betreffen, wodurch eine Spleno-
megalie entsteht. Bereits damit sind die Andmie, die
Leukopenie und die Thrombopenie zu erklaren. Es wird
kein Zusammenhang zwischen Diabetes und Sarkoidose
beschrieben. Eine Pankreasbeteiligung ist selten.

Frage 5: Welche Behandlung erscheint lhnen indiziert?

a) Keine

b) Eine systemische Kortikoidtherapie
c) Azathioprin

d) Infliximab

e) Methotrexat

Der Verlauf einer Sarkoidose ist meist spontan gilinstig.
Ist eine Behandlung indiziert, werden systemische Kor-
tikoide als Therapie erster Wahl verschrieben. Bei einer
Parotisbeteiligung wird eine Behandlung lediglich bei
persistierender Parotisschwellung mit Mundtrocken-
heit empfohlen [3]. Bei unserem Patienten ist die Schwel-
lung nach mehreren Wochen abgeklungen, und er klagt
nicht tiber Mundtrockenheit. In seinem Fall muss ent-
schieden werden, ob die Lungenbeteiligung eine Be-
handlung erfordert. Dazu miissen der Schweregrad der
Sarkoidosesymptome, die funktionellen Auswirkungen

Abbildung 2: Transbronchiale Biopsie mit epitheloiden
Riesenzellgranulomen ohne Nekrose (Farbung mit Hima-
toxylin-Eosin, 100-fache Vergrdsserung).
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Tabelle 1: Systemische Auswirkungen der Sarkoidose und deren Pravalenzen [9, 11].

Hautbeteiligung (35%)

Lupus pernio, Erythema nodosum, papuldse, nodulédre oder plaqueférmige Lasionen

Augenbeteiligung (25-80%) Uveitis anterior

Herzbeteiligung (5%)

Uberleitungsstérungen, ventrikulare Tachykardie, ventrikulare Extrasystolen

Nervenbeteiligung (10%)
Schwiéche

Hirnnervenlahmung, Kopfschmerzen, Ataxie, Krampfanfalle, kognitive Stérungen,

Leberbeteiligung

(histologischer Befund 60-90%) Syndrom

Auffallige Leberwerte, schwere Hepatitis, portale Hypertonie, hepatopulmonales

Milzbeteiligung Splenomegalie

(histologischer Befund 24-53%)

Beteiligung des Verdauungstrakts (<1%)

Schluckbeschwerden, Passagestérungen, Magenschmerzen, Ubelkeit, Erbrechen,

vorzeitiges Sattigungsgefiihl, Gewichtsverlust, Diarrhoe, Bauchschmerzen, Mal-
absorption, gastrointestinale Blutungen

Knochen- und Gelenkbeteiligung (10%)

Ublicherweise symmetrische Polyarthritis

Nierenbeteiligung
Glomerulopathie

Hyperkalzamie (11%), Hyperkalziurie (40%), granulomatdse interstitielle Nephritis,

in Form von mehreren Lungenfunktionstests, die Wahr-
scheinlichkeit einer Organbeteiligung, insbesondere
des Herzens, sowie die Ausweitung der Infiltrate auf das
Lungenparenchym abgekldrt werden. Liegt kein Infil-
trat des Lungenparenchyms vor und die Lungenfunk-
tionstests sind unauffillig, beobachtet man in 60-80%
der Falle eine Spontanremission. Als Massnahme erster
Wahl wird lediglich eine Kontrolle empfohlen. Bei fort-
geschritteneren Stadien mit verminderter Lungenfunk-
tion und wenigen oder fehlenden Symptomen wird zwei
Jahre lang alle drei bis sechs Monate eine pneumologi-
sche Kontrolle empfohlen, um eine Progression behan-
deln zu kénnen. Bei starken Symptomen und schlechter
Lungenfunktion ist eine sofortige systemische Kortiko-
idtherapie indiziert. Unser Patient weist weder Atempro-
bleme, noch eine verminderte Lungenfunktion auf. Es
wird keine Behandlung begonnen, jedoch eine Kontrolle
nach drei Monaten vereinbart.

Antimetabolite, wie Azathioprin, Methotrexat, Leflu-
nomid oder Mycophenolat-Mofetil (MMF) gehoren zur
«Second- und Third-Line»-Therapie bei Versagen oder
starken Nebenwirkungen der Kortikosteroidtherapie.
Infliximab wird bei nicht kontrollierbarer extrapul-
monaler Sarkoidose empfohlen [4].

Diskussion

Sarkoidose ist eine granulomatdse multisystemische
Erkrankung ungeklarter Ursache. Sie ist wahrschein-
lich multifaktoriell bedingt, was genetische, umweltbe-
dingte und infektiose Faktoren mit einschliesst. In tiber
90% der Fille verlauft sie mit Lungenbeteiligung. In Fall-
studien wurde von einer klinisch signifikanten Parotis-
beteiligung bei etwa 6% der Patienten berichtet [3].

Antworten:

Frage 1: c; Frage 2: c; Frage 3: b; Frage 4: b; Frage 5: a.
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Fiir eine beidseitige Parotitis gibt es viele Ursachen. Ist
sie durch eine Infektion bedingt, gilt es, neben Mumps-
eine HIV- sowie Hepatitis-B- und -C-Infektion abzu-
kldaren. Ultraschall ist die Untersuchung der Wahl zur
Darstellung des Parotisparenchyms. Bei einer sarkoido-
sebedingten Parotitis kann er ein inhomogenes Paren-
chym mit multiplen, hypoechogenen, fiir Speicheldri-
senentzlindungen typischen Verschattungen zeigen.
Ferner dient Ultraschall zum Ausschluss raumfordern-
der Prozesse und eventuell zur Steuerung einer Zyto-
punktion. Trotz ihrer Seltenheit ist die Sarkoidose eine
mogliche Differenzialdiagnose bei Parotitiden.

Zur Bestdtigung der Sarkoidosediagnose ist meist die
Biopsie eines Organs notig. Beim Lofgren-, Heerfordt-
Syndrom oder bei asymptomatischen beidseitigen hila-
ren Adenopathien ist dies bei klinischer Uberwachung
des Patienten nicht zwingend erforderlich. In der histo-
logischen Untersuchung sucht man nach nichtverka-
senden Granulomen.

Bei einer Sarkoidosediagnose muss eine extrapulmo-
nale Beteiligung, insbesondere des Herzens, der Augen
und der Haut, abgeklart werden (Tab. 1).

Die Entscheidung, eine Behandlung zu beginnen, ist
komplex und erfordert mehrere Facharztmeinungen.
Sie berticksichtigt die Beteiligung der einzelnen Organe,
die Schwere ihrer Schidigung, den Erkrankungsverlauf
sowie potentielle Nebenwirkungen der Behandlung.
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