
Ätiologie, Pathogenese und
Epidemiologie
Die Pathogenese der Sarkoidose ist weitgehend unverstanden;
neben genetischen Faktoren scheinen auch vorausgegangene
Infekte sowie Umwelteinflüsse eine Rolle bei der Krankheits-
entstehung zu spielen. Frauen sind etwa doppelt so häufig
betroffen wie Männer [1–2]. Die familiäre Häufung der Erkran-
kung, die auffällige Konkordanz bei Zwillingen und eine Asso-
ziation zu bestimmten HLA-Genotypen (HLA-B8, HLA-DRB1
und HLA-DQB1) weisen auf eine genetische Prädisposition hin.
Auch ist bekannt, dass die Sarkoidose in bestimmten Ethnien
gehäuft vorkommt. Der ethnische Hintergrund spielt ferner

eine Rolle für die klinische Ausprägung [3–4]. So sollen angio-
lupoide Hautmanifestationen in Taiwan häufiger als in west-
lichen Ländern auftreten [5].

Insgesamt handelt es sich bei der Sarkoidose um eine seltene
Erkrankung, deren Inzidenz zwischen 1 und 60/100000 Einwoh-
nern variiert. Nordeuropäer und Afroamerikaner sind am häu-
figsten betroffen, am seltensten wird die Sarkoidose in Japan
gesehen (1–2/100000 Einwohner) [6].

Als Triggerfaktoren der Granulombildung werden Umwelt-
einflüsse und mikrobielle Pathogene diskutiert. So ist die Inzi-
denz einer pulmonalen Sarkoidose bei Feuerwehrleuten, die
beim 09/11-Terroranschlag auf das World Trade Center zum
Einsatz kamen, erhöht. Ursächlich sollen hier Stäube gewesen
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ZUSAMMENFASSUNG

Die Sarkoidose ist eine seltene Multisystemerkrankung,

welche durch nicht-verkäsende Granulome charakterisiert

ist, die sich an verschiedenen Organen manifestieren kön-

nen. Die Pathogenese der Sarkoidose ist nicht vollständig

geklärt, neben genetischen Faktoren spielen auch infek-

tiöse Triggerfaktoren sowie Umwelteinflüsse eine Rolle.

Die Lunge ist bei über 90% der Patienten betroffen und da-

mit das am häufigsten involvierte Organ. Es folgt die Haut,

die bei bis zu einem Drittel der Sarkoidose-Patienten Auf-

fälligkeiten aufweist, welche anderen Organbeteiligungen

häufig vorausgehen. Es ist daher wichtig, die Sarkoidose

der Haut frühzeitig zu diagnostizieren, damit eine symp-

tomorientierte Durchuntersuchung und Therapie in die

Wege geleitet werden können. Letztere gestaltet sich oft

schwierig, da evidenzbasierte Therapieempfehlungen weit-

gehend fehlen.

In dieser Übersichtarbeit werden die dermatologische

Vielgestaltigkeit der Erkrankung, die empfohlenen fachspe-

zifischen und fachübergreifenden Untersuchungen sowie

die Therapiemöglichkeiten vorgestellt und diskutiert.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a rare multisystemic disease characterized by

non-caseating granuloma, which can manifest in a variety

of organs. The pathogenesis of sarcoidosis is largely

unknown; genetic factors, microbial triggers and environ-

mental agents appear to play a role.

While pulmonary sarcoidosis is the most abundant organ

manifestation (> 90% of patients), involvement of the skin

is the most common extrapulmonary presentation of the

disease that occurs in up to one third of the patients. Skin

manifestations often preceed further organ involvement.

It is therefore crucial to early diagnose this rare skin disease

in order to initiate essential organ diagnostics to exclude or

confirm extracutaneous manifestations and to eventually

start therapy. Treatment of sarcoidosis remains difficult;

evidence-based therapy guidelines and clinical studies are

widely lacking.

Herein we describe the manifold dermatological presenta-

tions of sarcoidosis and suggest dermatologic and inter-

disciplinary diagnostic investigations. Based on the dia-

gnosedmanifestations we present and discuss therapeutical

options.
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sein, die beim Brand bzw. bei der Brandbekämpfung freigesetzt
wurden. Als weitere Umweltnoxen werden auch Insektizide
angeschuldigt, eine Sarkoidose verursachen zu können [7].

Infektiöse Einflüsse auf die Krankheitsentstehung wurden in
früheren Publikationen häufig propagiert. Eine aktuelle große
Metaanalyse konnte zwar einen Zusammenhang zwischen einer
Infektionmit Propionibakterien sowiemit Mykobakterien bestä-
tigen, eine Assoziation der Sarkoidose zu Infektionen mit EBV,
HHV-8, HIV sowie Borrelien ließ sich jedoch nicht belegen [8].

Das proentzündliche Zytokin TNFα spielt eine zentrale Rolle
in der Pathogenese der Sarkoidose, es begünstigt die Forma-
tion von Granulomen. Entsprechend werden TNFα-antagonisie-
rende Medikamente als Third-line-Therapie für die Behandlung
schwerer Formen der Sarkoidose eingesetzt und zeigen hier ein
gutes Ansprechen [9]. Andererseits wurden aber Fälle berichtet,
bei denenTNFα-Antagonisten (und übrigens auch CTLA4-Inhibi-
toren, die zur Immuntherapie beim fortgeschrittenen malignen
Melanom Anwendung finden) die Entstehung einer Sarkoidose
begünstigten [10–11]. Ursächlich für eine Krankheitsver-
schlechterung bzw. -entstehung nach Einsatz von TNFα-Inhibi-
toren soll ihre Wirkung auf Makrophagen und T-Zellen sein, die
eine sarkoidale Immunantwort fördern kann.

Extrakutane Manifestationen
der Sarkoidose
Die Sarkoidose ist eine Multisystemerkrankung, die nahezu
jedes Organ betreffen kann [12] (▶Tab. 1). Über 90% der Sar-
koidosepatienten zeigen eine pulmonale Beteiligung, die sich
meist durch Luftnot, Husten oder Thoraxschmerzen manifes-
tiert. Ca. 8% der Patienten mit Lungenbefall sind jedoch asymp-

tomatisch und werden zufällig radiologisch diagnostiziert [1].
Radiologisch charakteristisch ist eine bihiläre Lymphadeno-
pathie. Im Verlauf der Erkrankung kann es zu einem irreversi-
blen fibrotischen Umbau von Lungengewebe und hierdurch zu
einer pulmonalen Hypertension kommen. Die Stadieneintei-
lung erfolgt aufgrund radiologischer Kriterien und entspricht
nicht linear der Schwere der Funktionseinschränkung. Behand-
lungsbedürftig ist eine Lungensarkoidose nur, wenn die Patien-
ten eine deutlich verminderte Lungenfunktion (Forciertes ex-
spiratorisches Volumen [FEV] < 70%) aufweisen oder subjektiv
beeinträchtigt sind [7].

Die Angaben zur Häufigkeit einer Augenbeteiligung schwan-
ken und werden meist mit ca. 25% angegeben [13]. Meist
manifestiert sich die Sarkoidose als anteriore Uveitis und kann
mit Lichtempfindlichkeit, Augenschmerzen, verschwommenem
Sehen oder geröteten Augen einhergehen. Selten kann eine
Optikusneuritis Ursache für einen plötzlichen Visusverlust sein.

Beim Heerfordt-Syndrom, einer Sonderform der Sarkoidose,
begleitet eine Uveitis die typische granulomatöse Entzündung
der Parotis, die wiederum zu einer Fazialisparese führen kann.
Häufig haben diese Patienten auch Fieber [14].

Seltener, aber klinisch relevant, sind neurologische Symp-
tome der Sarkoidose. Kopfschmerzen, Schwäche, aber auch
Hirnnervenausfälle und kognitive Defizite gehen bei ca. 10%
der Sarkoidosepatienten anderen Krankheitserscheinungen
voraus oder sind die einzigen Symptome [15].

Bei unter 5% der Sarkoidosepatienten wird eine kardiale
Beteiligung durch Herzrhythmusstörungen oder Kardiomyo-
pathien manifest. Da ein plötzlicher Herztod die Folge einer
kardialen Granulombildung sein kann, ist bei allen Patienten
mit einer gesicherten Sarkoidose eine adäquate kardiologische
Diagnostik, idealerweise mittels Kardio-MRT, angezeigt [15].

▶ Tab. 1 Organbeteiligung bei Sarkoidose [14–16].

Organ Häufigkeit Symptome Empfohlene Diagnostik

Lunge 90% chronischer Husten, Dyspnoe lungenfachärztliche Vorstellung zur Lungen-
funktionsanalyse, ggf. CT Thorax

Haut 9–37% vielgestaltig, siehe Text histologische Sicherung

Augen 10–50% anteriore Uveitis
(Augenschmerzen, verschwommenes Sehen,
Lichtempfindlichkeit, gerötete Augen);
bei Optikusneuritis plötzlicher Visusverlust

ophthalmologische Vorstellung zur Visusprüfung,
Spaltlampenuntersuchung, Augenhintergrund

Leber oder Milz < 5% Hepatosplenomegalie, Leberinsuffizienz Labor (Transaminasen), Sonografie

Herz 5–25% Schwindel, Luftnot, periphere Ödeme, Herz-
rhythmusstörungen
(Ursachen: AV-Block, ventrikuläre Tachykardien,
dekompensierte Herzinsuffizienz)

(Langzeit-)EKG, Echokardiografie, Kardio-MRT
nach kardiologischer Maßgabe

Nervensystem 5–15% Sehstörungen, periphere Fazialisparese, weitere
Hirnnervenausfälle, spinale Symptomatik,
Verhaltensauffälligkeiten, kognitive Defizite

Nervenleitgeschwindigkeit, Lumbalpunktion,
MRT Neuroachse

Muskeln – Skelett 15–25% Muskelschmerzen, Schwäche Röntgen, MRT

Blut 30% Lymphopenie, Anämie, Panzytopenie, Hyper-
kalzämie

Differenzialblutbild, Kalzium
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Gelenkschwellungen treten typischerweise bei der akuten
Sarkoidose auf. Die Trias aus Arthritis, Erythema nodosum und
bihilärer Lymphadenopathie ist als Löfgren-Syndrom bekannt
und mit einer guten Prognose, meist mit einer Abheilung inner-
halb weniger Monate, assoziiert [14].

Weitere Organe wie die Milz, die Leber oder das muskulo-
skelettale System können ebenfalls betroffen sein.

Manifestationen der Hautsarkoidose –
spezifische und unspezifische Haut-
läsionen
Die kutane Sarkoidose ist klinisch vielgestaltig; oft wird sie auch
als Chamäleon unter den Hautkrankheiten bezeichnet[16].
Neben den spezifischen granulomatösen Hautveränderungen
müssen unspezifische Hautläsionen, die auf das Vorliegen einer
Sarkoidose hindeuten können, abgegrenzt werden. Der promi-
nenteste Vertreter der unspezifischen Hautveränderungen bei
Sarkoidose ist das Erythema nodosum. Diese selbstlimitierte,
meist infektassoziierte septale Pannikulitis kann in etwa 20%
d. F. als Teilsymptom des Löfgren-Syndroms Ausdruck einer
akuten Sarkoidose mit bihilärer Lymphadenopathie sein [17].

Das histologische Korrelat der spezifischen Hautveränderun-
gen ist eine nichtnekrotisierende, granulomatöse Entzündung.
Die Nomenklatur und Einteilung sind uneinheitlich.

Die häufigsten spezifischen Erscheinungsformen sind die
kleinknotig-disseminierte Sarkoidose (▶Abb.1 a), die papulöse
Form (▶Abb.1b) sowie die Plaque-Form (▶Abb. 1 c) der Sar-
koidose. Prädilektionsstellen für die typischerweise 2–5mm
großen, teils gruppiert stehenden Papeln der kleinknotigen
Sarkoidose sind das Gesicht und die Extremitätenstreckseiten.

Die großknotige Form betrifft insbesondere das Gesicht, typi-
scherweise die Augenlider sowie die Nasolabialregion [14]. Da
großknotige Veränderungen im Gesicht an Frostbeulen (Pernio-
nes) erinnern können, wurde hierfür der Begriff Lupus pernio
geprägt. Ein Übergreifen auf Knorpel und Knochen ist möglich.
Eine weitere klassische Präsentation der Sarkoidose im Gesicht
ist das Angiolupoid, welches durch weiche, rötlich-braune
Plaques und zahlreiche Teleangiektasien, meist an der Nase,
auffällt. Die papulöse Sarkoidose und die Plaque-Variante der
Sarkoidose können außer dem Gesicht typischerweise auch den
Rücken oder das Gesäß befallen (▶Abb.1 c).

Eine weitere häufige Präsentation der Hautsarkoidose ist die
Narbensarkoidose sowie die Sarkoidose in Tattoos (▶Abb. 2 c).
Hierbei kommt es zu einer Rötung und Infiltration von oft seit
vielen Jahren bestehenden Narben oder alten Tätowierungen.
Ein Fremdkörpergranulom ist klinisch und oft auch histologisch
nur schwer abgrenzbar.

Seltenere Hautmanifestationen sind eine ulzerierende
Hautsarkoidose (▶Abb. 2 a), die subkutan knotige Sarkoidose
(▶Abb. 2b), die psoriasiforme, die ichthyosiforme und die
Schleimhautsarkoidose [14]. Daneben wurden als ungewöhn-
liche bzw. seltene Formen anuläre, lichenoide, verruköse,
atrophe und erythroderme Varianten der Sarkoidose und die
Nagelsarkoidose beschrieben [18].

Viele Autoren versuchen aus der klinischen Ausprägung der
Hautsarkoidose eine Prädiktion in Bezug auf eine mögliche
Systembeteiligung und den klinischen Verlauf abzuleiten. Über-
einstimmend wurde eine eher günstige Prognose bei der klein-
knotigen Form der Sarkoidose beobachtet, während der Lupus
pernio und die Plaque-Sarkoidose häufiger mit einer System-
beteiligung assoziiert sind [14, 18–20]. Ebenfalls mit einer Or-
ganbeteiligung vergesellschaftet ist die auch als Darier-Roussy-

▶Abb. 1 Häufige Erscheinungsformen der Hautsarkoidose. a Kleinknotig-disseminierte Form, b papulöse Form und c Plaque-Form der kutanen
Sarkoidose.
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Sarkoidose bekannte subkutane Sarkoidose (▶Abb. 2b), die
meist asymptomatische, bis mehrere Zentimeter große, sub-
kutane Knoten insbesondere an den Extremitäten aufweist.

Diagnostik der Hautsarkoidose
Die Sarkoidose der Haut kann viele häufigere Hauterkrankun-
gen imitieren. Ein wichtiges Hilfsmittel für die klinische Ab-
grenzung anderer Dermatosen ist die Diaskopie, die das typi-
sche apfelgeleeartige Eigeninfiltrat erkennen lässt (▶Abb. 3).
Bei klinischem Verdacht auf eine granulomatöse Erkrankung
ist eine Biopsie zur Diagnosesicherung erforderlich. Feingeweb-
lich zeigen sich charakteristische sarkoidale Granulome, die
sich i. d. R. „nacktzellig“, d. h. mit lymphozytenarmem Begleit-
infiltrat, darstellen (▶Abb.4). In Abgrenzung zu infektiös be-
dingten granulomatösen Reaktionen wie z. B. der Tuberkulose
sind sarkoidale Granulome nichtverkäsend, d. h. ohne zentrale
Nekrosezone. Sarkoidale Granulome zeigen die typischen

mehrzelligen Langhans-Riesenzellen (▶Abb. 4). Sollte es klini-
sche oder anamnestische Hinweise für eine Mykobakteriose
geben, sollte zusätzlich Gewebsmaterial für die mikrobiologi-
sche Diagnostik gewonnen werden.

Serologisch kann ein erhöhter Serumspiegel für Angiotensin-
converting Enzyme (ACE) auf eine Sarkoidose hinweisen, ein Nor-
malwert für ACE schließt aber eine solche nicht aus. Die Bestim-
mung des ACE ist weniger für die primäre Diagnosestellung von
Bedeutung als vielmehr als Surrogatmarker für die „Granulom-
last“ und damit als Verlaufsparameter. Neuere Serummarker,
die als Sarkoidosemarker diskutiert werden oder bereits in Ver-
wendung sind, sind der lösliche Interleukin 2-Rezeptor (sIL2R),
Neopterin, die adenosine deaminase (ADA) und das chitinase-3-
like protein 1 (YKL 40). In einer aktuellen Studie scheinen neben
ACE auch sIL2R, YKL 40 sowie das C-reaktive Protein (CRP) mit
der Krankheitsaktivität der Sarkoidose zu korrelieren, nicht aber
ADA oder Neopterin [21]. YKL 40 ist hierbei ein guter Marker für
eine Lungensarkoidose, während sIL2R insbesondere bei Pa-

▶Abb. 2 Seltenere Erscheinungsformen der Hautsarkoidose. a Ulzerierende Variante der kutanen Sarkoidose mit ausgestanzt wirkenden
Ulzerationen am linken Oberarm. b Subkutane Form mit mehreren bis 3 cm großen, rötlichen Knoten am linken Unterarm. c Ausgeprägte
sarkoidale Granulome im Bereich einer seit mehreren Jahren bestehenden Tätowierung.
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tienten mit extrapulmonaler Sarkoidose Anhalt für das Ausmaß
der T-Zell-Aktivierung zu geben vermag und damit neben ACE
ein guter Aktivitätsmarker für Patienten mit kutaner Sarkoidose
zu sein scheint [22–23].

Die Eingangsdiagnostik bei kutaner Sarkoidose sollte neben
Seromarkern (wir empfehlen die Bestimmung des ACE, ggf. zu-
sätzlich des sIL2R) das Differenzialblutbild, Leber- und Nieren-
werte sowie CRP umfassen. Eine Bestimmung des Serum-
kalziums und des Kalziums im Urin ist ebenfalls wichtig, weil

die 1,25-Dihydroxycholecalciferol-Synthese der sarkoidalen
Makrophagen bei hoher Granulomlast zu einer Hyperkalzämie
und Hyperkalziurie führen kann. Dies ist insbesondere bei
Patienten zu beachten, die eine Kalzium- und/oder Vitamin-D-
Substitution erhalten.

Weitere serologische Bestimmungen hängen von den auszu-
schließenden Differenzialdiagnosen ab, so können z. B. die Be-
stimmung der antinukleären Antikörper (ANA) zur Abgrenzung
von Kollagenosen oder der Interferon-γ-Release Assay (IGRA)
zum Nachweis eines Kontaktes mit Mykobakterien sinnvoll sein.

Eine subkutane Sarkoidose kann von dem ebenfalls subkutan
lokalisierten Erythema nodosum meist schon klinisch (Knoten
beim Erythema nodosum sind druckschmerzhaft), im Zweifel
histologisch abgegrenzt werden. Des Weiteren müssen diffe-
renzialdiagnostisch Hautmanifestationen lymphoproliferativer
maligner Erkrankungen, Fremdkörpergranulome und ein sub-
kutanes Granuloma anulare abgegrenzt werden.

Nach Sicherung einer Sarkoidose der Haut ist es wichtig,
mittels geeigneter diagnostischer Maßnahmen mögliche wei-
tere Organbeteiligungen auszuschließen oder zu bestätigen
(▶Tab. 1). Empfehlungen zur Vorgehensweise haben wir kürz-
lich publiziert [16]. Aufgrund der Häufigkeit und der klinischen
Relevanz möglicher Organbeteiligungen sind pulmonologische,
ophthalmologische und kardiologische Konsiluntersuchungen
angezeigt. Weitere fachärztliche Untersuchungen sollten in
Abhängigkeit der klinischen Symptomatik erfolgen.

▶Abb. 3 Charakteristisches gelblich-bräunliches („apfelgeleearti-
ges“) Eigeninfiltrat einer sarkoidalen Plaque unter Glasspateldruck.

▶Abb. 4 Histologie einer subkutanen Sarkoidose am Oberschenkel lateral. Man erkennt a dermale und c subkutane sarkoidale Granulome.
In den Detailaufnahmen b und d fallen mehrkernige Langhans-Riesenzellen (b, Pfeile) innerhalb der nichtverkäsenden Granulome auf.
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Therapie der Hautsarkoidose
Die Therapie der kutanen Sarkoidose richtet sich in erster Linie
nach dem klinischen Erscheinungsbild. Eine symptomorien-
tierte Lokaltherapie ist häufig ausreichend zur Behandlung der
meist selbstlimitierten Erkrankung. Meist kommen hier topi-
sche Glukokortikoide, z. B. Clobetasolproprionat oder Mometa-
sonfuroat, zum Einsatz. Knotige Veränderungen können auch
intraläsional mit Triamcinolon behandelt werden. Eine streng
intradermale Applikation ist wesentlich, um Haut- und Fettge-
websatrophien zu verhindern; eine Anwendung im Gesicht ist
zu vermeiden. In Lokalisationen, in denen sich ein hochpoten-
tes topisches Glukokortikoid verbietet (Gesicht), kommt eine
Off-Label-Therapiemit topischen Calcineurininhibitoren (Tacro-
limus, Pimecrolimus) infrage. Auch wurde vereinzelt über eine
erfolgreiche Phototherapie mit UVA1 sowie die Behandlung mit
Lasern (C02-Laser; IPL [intense pulsed light], YAG [yttrium alumi-
nium garnet]-Laser und Q-switched ruby-Laser) berichtet [24].

Bei deutlicher kosmetischer oder funktioneller Beeinträch-
tigung durch die Hauterkrankung und fehlender Wirksamkeit
topischer Therapieansätze kann eine Systemtherapie indiziert
sein. Oftmals bestimmen bzw. beeinflussen die extrakutanen
Manifestationen der Sarkoidose die Therapieentscheidung. Ist
jedoch die dermatologische Symptomatik führend, so ist der-
matologischerseits die Indikation zur Systemtherapie zu stel-
len. Ziel ist es, potenziell irreversible Organschädigungen zu
vermeiden, die Symptome zu lindern und die Lebensqualität
der Betroffenen zu verbessern. Die Evidenzlage zur Therapie
der Hautsarkoidose mit zumeist immunsuppressiven oder -mo-
dulierenden Medikamenten ist schlecht, kontrollierte Studien
fehlen weitgehend. Unter Berücksichtigung der vorliegenden
Studien und Fallberichte schlagen wir, basierend auf einer
Veröffentlichung von Haimovic et al., ein modifiziertes Stufen-
schema zur Therapie der Hautsarkoidose vor [16, 18].

Als Systemtherapeutika der ersten Wahl gelten für uns
Hydroxychloroquin bzw. Chloroquin [25–28], die beide eine
gute Wirkung auf die Hautsarkoidose zeigen. Der Effekt dieser
ursprünglich als Antimalariamittel entwickelten Medikamente
setzt allerdings erst nach 3–6 Monaten ein. Insbesondere
Hydroxychloroquin gilt als nebenwirkungsarm und kann meist
problemlos über einen auch mehrjährigen Zeitraum eingenom-
men werden. Laborkontrollen sollten gemäß der Empfehlungen
der Deutschen Gesellschaft für Rheumatologie in den ersten 4
Behandlungsmonaten 14-tägig, anschließend alle 2 Monate
erfolgen (Empfehlungen zu empfohlenen Kontrollen sind zu
finden unter: https://dgrh.de/Start/Versorgung/Therapieüber-
wachung). Vor und unter Therapie (alle 6 Monate) sollte eine
augenärztliche Untersuchung sichergestellt werden. Die Dosie-
rung erfolgt nach den aktuellen Richtlinien auf Basis des realen
Gewichts (Ist-Gewicht) der Patienten [29]. Zur Verhinderung
einer medikamentös induzierten Retinopathie sollte eine durch-
schnittliche Tagesdosis von 5mg Hydroxychloroquin pro kg KG
nicht überschritten werden [29].

Als Mittel der zweiten Wahl sehen wir systemische Glukokor-
tikoide, Methotrexat, Azathioprin, Mycophenolat-Mofetil und
Doxycyclin [16]. Als einziges für die Indikation zugelassenes
Medikament spielen die oralen Kortikosteroide eine bedeu-

tende Rolle in der Behandlung der therapierefraktären Sarkoi-
dose der Haut. Sie haben gegenüber den anderen genannten
immunsuppressiven Medikamenten den Vorteil eines rasche-
ren Wirkeintritts. Anfänglich werden meist ca. 0,5mg Predniso-
lonäquivalent pro kg KG pro Tag eingesetzt, höhere Dosen sind
selten erforderlich. Eine Therapie über Monate oder Jahre ist
aber oft nebenwirkungsreich. Daher sollten systemische Gluko-
kortikoide idealerweise mit einem der oben genannten Medika-
mente kombiniert und eine Erhaltungsdosis möglichst unter-
halb der Cushing-Schwelle angestrebt werden.

Methotrexat, appliziert in einer wöchentlichen Dosierung
von 15–25mg (gefolgt von 5mg Folsäure 24h später), ist eine
weitere sinnvolle Therapieoption; die Datenlage in Bezug auf
eine Besserung einer Hautsarkoidose ist allerdings eher dürftig
[25]. Zu beachten sind hierbei die Notwendigkeit einer Dosis-
anpassung bei Niereninsuffizienz, einer regelmäßigen Kontrolle
des Blutbildes und der Leber- und Nierenwerte. Bei allen
Immunsuppressiva sind die Empfehlungen zur Empfängisver-
hütung bzw. zu Schwangerschaft und Stillzeit unbedingt zu
beachten.

Mycophenolat-Mofetil (2 g/Tag) stellt eine weitere, auch mit
Kortikosteroiden kombinierbare Therapiealternative dar [30];
ein ausgeprägter Transaminasenanstieg (> 3-Faches der Norm),
eine Anämie, Leukopenie oder Thrombozytämie sowie ein
Kinderwunsch können neben den häufiger beobachteten gas-
trointestinalen Nebenwirkungen den Abbruch der Behandlung
notwendig machen. Auch Azathioprin (2mg/kg KG/Tag) und
Tetracycline (Doxycyclin in einer anfänglichen Dosierung von
2×100mg/Tag) kommen für die Therapie der Hautsarkoidose
zum Einsatz [31].

Sollte es unter den oben genannten Therapiemodalitäten zu
keiner Abheilung oder Befundbesserung kommen, können
TNFα-Antagonisten als nachgeordnete Therapie in Betracht
gezogen werden. In einer 2017 veröffentlichten multizentri-
schen Studie mit 132 Patienten bestätigte sich ein Ansprechen
auf die Hautsarkoidose, allerdings erhielten die Patienten
teilweise Ko-Medikationen mit systemischen Glukokortikoiden
oder Immunsuppressiva [9]. Adalimumab zeigte in einer klei-
nen prospektiven Studie eine signifikante Verbesserung der
Lebensqualität und der Targetläsionen nach 24 Wochen [32].

Eine Vielzahl weiterer Therapieansätze werden für die Haut-
sarkoidose diskutiert. Interessant erscheinen die Ergebnisse
einer placebokontrollierten Studie, die die Wirksamkeit einer
antimykobakteriellen Therapie mit Levofloxacin, Ethambutol,
Azithromycin und Rifampicin untersuchte. Bei relativ guter
Verträglichkeit zeigte sich gegenüber Placebo ein signifikanter
Effekt [33].

Schlussfolgerungen
▪ Die Sarkoidose der Haut stellt die häufigste extrapulmonale

Manifestationsform dieser Multisystemerkrankung dar.
▪ Die Diagnosestellung einer Hautsarkoidose erfolgt klinisch

und histologisch.
▪ Die Diagnose einer Hautsarkoidose sollte immer Anlass

für eine Durchuntersuchung zum Ausschluss weiterer
relevanter Organbeteiligungen sein.
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▪ Bei kosmetischer oder funktioneller Beeinträchtigung durch
die Hautläsionen und fehlender Besserung unter topischer
Therapie sollte nach sorgfältigem Abwägen von Nutzen und
Risiko eine Systemtherapie der Hautsarkoidose erwogen
werden.

▪ Die Evidenzlage zur Therapie der Hautsarkoidose ist
schlecht, kontrollierte Studien fehlen weitgehend. Spontane
Remissionen der Erkrankung sind möglich.

▪ Aufgrund der Komplexität der Sarkoidose als Systemerkran-
kung und der oftmals nicht einfachen Therapie kann es
sinnvoll sein, Patienten an mit der Erkrankung besonders
vertrauten Zentren vorzustellen. Am Universitätsklinikum
Würzburg wurde zu diesem Zweck ein interdisziplinäres
Sarkoidosezentrum unter dem Dach des Zentrums für Sel-
tene Erkrankungen (ZESE) etabliert, an das sich Betroffene
und betreuende Ärzte wenden können (www.zese.ukw.de).
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