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Anamnese

Eine 35-jahrige Patientin stellte sich mit
unklaren, seit 1 Jahr progredienten, der-
ben Oberlidschwellungen rechts gréBer als
links in unserer Klinik vor. AuBerdem wur-
de eine Visusminderung rechts bemerkt.
Schmerzen lagen aktuell nicht vor. Es konn-
ten eine stattgehabte rechtsseitige peri-
phere Fazialisparese und Parotitis eruiert
werden. Diese waren zeitlich unabhdngig
voneinander aufgetreten. Weiterhin wurde
eine Xerostomie beklagt sowie von rezi-

divierenden Augenrétungen mit vermehr-
ter Blendempfindlichkeit berichtet. Weite-
re Vorerkrankungen bestanden nicht.

Befund

Der bestkorrigierte Visus lag rechts bei 0,8
und links bei 1,0. Es zeigten sich eine im
Seitenvergleich betont rechtsseitig palpa-
ble Raumforderung der Glandula lacrima-
lis, eine Pseudoptosis rechts sowie beidsei-
tig umschriebene alte PigmentfulBpunkte
auf der Linsenvorderkapsel bei regelrech-
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Abb. 1 A Klinische Bilder. Ubersichtsfotografie der Augenpartie mit Pseudoptosis rechts (a). Spaltlam-
penfotografien des rechten (b) undlinken (c) Auges mit PigmentfuBpunkten (rote Pfeile) nach hinterer
Synechierung als Residuen abgelaufener Uveitiden
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Abb. 2 A Magnetresonanztomographie (koronare Schnittebene) mit Dar-
stellung der vergroBerten Glandulae lacrimales beidseitig (griine Pfeile)

tem Fundusbefund (@ Abb. 1). Der Augen-
innendruck war normwertig.Im Schirmer|-
Test konnte mit rechtsseitig 2mm und
linksseitig 3 mm eine deutlich verringerte
Tranensekretion festgestellt werden.

Ergdanzende Diagnostik

Die Diagnostik wurde um eine Magnet-
resonanztomographie des Schadels mit
Diinnschichtaufnahmen der Orbitae und
Nasennebenhéhlen ergdnzt. Hier fan-
den sich signalarme, unscharf begrenzte
Schwellungen der Glandulae lacrimales
beidseits (@ Abb. 2). Eine Serologie auf
Borrelien, Lues und neurotrophe Viren
zeigte keine aktiven Infektionen, aber
Serumnarben fiir Herpes-simplex-Virus
(HSV) und Varizella-Zoster-Virus (VZV).
Die Titer fiir das Angiotensin-Converting-
Enzym (ACE) und den l6slichen Inter-
leukin-2-Rezeptor (sIL-2-R) stellten sich
normwertig dar.

Zur Diagnosesicherung erfolgte am
rechten Auge eine Biopsie Uber eine
transkutane anteriore Orbitotomie. Histo-
pathologisch stellten sich epitheloidzellige
Granulome ohne Nekrosen, teilweise mit
multinukledren histiozytdren Riesenzellen
vom Langerhans-Typ, dar (@ Abb. 3). Im
polarisierten Licht lieB sich kein doppelt-
brechendes Fremdgewebe detektieren.
Immunhistochemisch konnte in den Gra-
nulomen eine deutliche Positivitat fir

Abb. 3 A Histologie des Biopsats der Tranendriise rechts, Himatoxylin-Eo-
sin-Farbung, Vergr. 120:1 (a) und 400:1 (b). Epitheloidzellige Granulome
(Pfeile), mit teilweise enthaltenen multinukleéren histiozytdren Riesenzel-
len vom Langerhans-Typ und perigranulomatdser Fibrosierung. Umgebend
findet sich ein gemischtes entziindliches Infiltrat aus Lymphozyten sowie
vereinzelten Granulozyten. Die Granulome selbst zeigen keine zentrale Ne-
krotisierung

CD68 nachgewiesen werden. Es bestand
kein Anhalt fir Malignitét. Somit konnten
die Granulome histomorphologisch am
ehesten einer Sarkoidosemanifestation
zugeordnet werden.

Die Lungenfunktionsuntersuchung
und die thorakale Computertomogra-
phie CT erbrachten keine pathologischen
Befunde.

Diagnose

Es wurde die Diagnose eines kompletten
Heerfordt-Syndroms mit beidseitigem Tra-
nendriisenbefall gestellt.

Therapie und Verlauf

In enger interdisziplindarer Abstimmung
mit den Kollegen unserer Rheumato-
logie wurde daher eine Therapie mit
Prednisolon 30mg systemisch ausschlei-

chend, in Uberlappung mit Methotrexat
(MTX) 15 mg 1-mal/Woche sowie Folsdure
5mg 1-mal/Woche als Erhaltungsthera-
pie, eingeleitet. Es erfolgten regelmaBige
laborchemische Kontrollen der Leber- und
Nierenparameter sowie des Blutbildes.
Es zeigte sich ein gutes Ansprechen auf
die Therapie mit deutlicher objektiver so-
wie subjektiver Befundregredienz bei ini-
tial guter Vertraglichkeit der Medikation.
Im Verlauf kam es jedoch zu einer medi-
kamentds induzierten Nausea, sodass die
Patientin die Behandlung zundchst un-
terbrach. Die Patientin stellte sich dann
nach 2 Monaten erneut mit einer zuneh-
menden Schwellung des rechten Oberli-
des vor. Nach erneuter rheumatologischer
Mitbeurteilung erfolgte eine Umstellung
der Therapie auf Azathioprin 50 mg 3-mal
1/Tag Uberlappend mit einem langsamen
Ausschleichen von Prednisolon 10 mg. Un-
ter dieser Therapie zeigte sich erneut ei-
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chak,

ne deutliche Befundregredienz bei guter
Vertrdglichkeit der Therapie (B Abb. 4). Bei
stabilem Visus ohne erneute Augenrétung
zeigten sich im Schirmer-Test Werte von
rechts 10mm und links 15mm.

Diskussion

Das Hauptmanifestationsalter einer Sar-
koidose liegt zwischen dem zweiten und
vierten Lebensjahrzehnt. Frauen sind da-
bei haufiger als Manner betroffen. Es
konnen potenziell alle Organe beteiligt
sein. Hauptmanifestationsorte sind aller-
dings Lymphknoten (v.a. mediastinal),
Lunge, Leber, Haut, Herz und Augen. Eine
familidre Haufung wird in 4% der Félle
berichtet, die Genese ist jedoch unge-
klart. Verschiedene Genmutationen (z.B.
Human-leukocyte-antigen-Komplex  auf
Chromosom 6) sowie eine Dysbalance
regulatorischer und proinflammatorischer
Faktoren scheinen eine Rolle zu spielen.
Aufgrund der Heterogenitdt der Erkran-
kung werden multiple Ausléser als Trig-
gerfaktoren (z.B. Infektionen) vermutet
[11.

Die Erstbeschreibung des Symptom-
komplexes aus Parotitis, Uveitis, Fieber
und Fazialisparese als ,febris uveopar-
otidea subchronica” erfolgte durch den
dédnischen Ophthalmologen Dr. Christian
Frederick Heerfordt (1871-1953) im Jahr
1909 [2]. Zeigen sich die Uveitis, Fazia-
lisparese und Speicheldriisenschwellung
gemeinsam, spricht man von einem kom-
pletten Heerfordt-Syndrom, andernfalls
liegt eine inkomplette Form vor [3]. Das
Heerfordt-Syndrom zeigt sich lediglich bei
0,3% der Patienten mit einer Sarkoidose
[4].

Neben der im Symptomkomplex be-
schriebenen Parotitis und Fazialisparese
ist auch die Beteiligung weiterer Hirnner-
ven sowie Speicheldriisen moglich [5]. So
zeigte sich im hier beschriebenen Fall die
zur Vorstellung fiihrende Schwellung in
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Abb. 4 <« Uber-
sichtsbild, 6 Monate
nachderErstvorstel-
lung. Rechtsseitig
deutlich regredien-
te Pseudoptosis

der Tranendrise. In der Biopsie konnten
hier die sarkoidosetypischen epitheloid-
zelligen Granulome ohne Nekrose nachge-
wiesen werden. Die Tranendriiseistin 25 %
der Félle einer okuldren Sarkoidosebeteili-
gung mit betroffen, wobei sich typischer-
weise eine Schwellung und oder hypose-
kretorische Sicca-Symptomatik zeigt [6].
Auch eine abgelaufene Uveitis ist bei der
Anamnese mit Augenrétungen und Blend-
empfindlichkeit sowie den vorgefundenen
PigmentfuBpunkten auf der Linsenvorder-
fliche bei der hier prasentierten Kasuistik
sehr wahrscheinlich, zumal diese beidsei-
tig vorlagen und auf eine Systemursache
hindeuten.

Mit dem ACE und sIL-2-R stehen zur
Diagnostik zwar Biomarker zur Verfligung,
diese sind jedoch unspezifisch und eignen
sich daher eher zur Verlaufskontrolle [1].
Dies zeigt auch der oben beschriebene
Fall, in dem sich beide Marker unauffallig
darstellten. Die Biopsie mit histologischer
Aufarbeitung ist daher nach wie vor der
Goldstandard in der Diagnostik einer Sar-
koidose auch bei okuldrer Manifestation
[6].

Therapeutisch sollte aufgrund der
hohen Spontanheilungsrate bei asympto-
matischen Verldufen auf eine systemische
Therapie verzichtet werden [7]. Da im hier
beschriebenen Fall eine bereits multiloku-
lare symptomatische Erkrankung vorlag,
wurde nach interdisziplindarer Abwagung
eine systemische Therapie eingeleitet. Die
Standardtherapie stellt dabei eine orale
Kortikosteroidbehandlung (0,5 mg/kgKG)
mit langsamem Ausschleichen liber min-
destens 12 Monate dar [8]. Steroidsparend
und bei initial therapierefraktaren Verlau-
fen kénnen je nach Vertraglichkeit die
Immunsuppressiva MTX (10-25mg pro
Woche) oder Azathioprin (50-200 mg pro
Tag) verwendet werden [5]. Zu beachten
sind bei diesen Medikamenten die vorlie-
gende Teratogenitdt sowie Notwendigkeit
regelmaBiger Kontrollen des Differenzial-

blutbildes und der Leberwerte, da es zu
Knochenmark- und Leberschadigungen
kommen kann [6]. Dieser Zusammenhang
muss auch hinsichtlich einer sicheren
Empfangnisverhiitung vor Therapiestart
besprochen werden.

Da die meisten Organbeteiligungen in
der Regel bis 2 Jahre nach der Erstmani-
festation auftreten, sollte in diesem Zeit-
raum ein jahrliches Screening zumindest
der Hauptmanifestationsorte erfolgen [6].
Auch hier ist die Interdisziplinaritdt von
groBer Bedeutung. In der Halfte der Fal-
le kommt es zu einer spontanen Befund-
regredienz ohne Therapiebedarf. Im Falle
von symptomatischen Verlaufen mit Funk-
tionsbeeintrachtigungen ist eine System-
therapieindiziertundin der Regel gut wirk-
sam. Dennoch kommen chronisch rezidi-
vierende und therapierefraktare Verldaufe
vor. Nach Beendigung einer systemischen
Therapie mit Kortikosteroiden wurde dies
bei 37-74 % der Patienten beobachtet [9].
Deshalb wird eine fortfiihrende internisti-
sche Betreuung tiber 3 Jahre nach Thera-
pieende empfohlen [7].

Fazit fiir die Praxis

—~ Das Heerfordt-Syndrom kann als seltene
Manifestationsform einer Sarkoidose ne-
ben der Glandula parotidea auch andere
Kopfspeicheldriisen befallen.

—~ Die Biopsie und histologische Sicherung
sind der Goldstandard in der Diagnose
einer Sarkoidose.

= Eine interdisziplinare Diagnostik und The-
rapieentscheidung sowie Patientenbe-
treuung sind essenziell.
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