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Die Ziele der Schweizerischen Sarkoidose Vereinigung sind:

® Diese seltene Krankheit bekannter zu machen

® Die von dieser Krankheit Betroffenen wie auch Angehorige zu informieren, orientieren
und den Austausch untereinander zu erleichtern

e die Selbsthilfegruppen in der ganzen Schweiz zu fordern
e Kontakte mit den Arzten zu pflegen
e die medizinische Forschung zu fordern

Der Verein verlasst sich auf eine enge Zusammenarbeit in der Schweiz und Europa mit

® CHUV-Centre hospitalier universitaire vaudois
La Ligue pulmonaire Vaudoise in der Westschweiz

® Lunge Zlrich
® Universitatsspital Zdrich
® European Lung Foundation in Europa (ELF)
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Prof. Laurent Nicod, Chef du Service de pneumologie du CHUV

Allgemeines Uber die Sarkoidose:

® Die Sarkoidose ist eine Krankheit mit unbekannter Ursache, die chronisch verlauft und
haufige Remissionen (Erholungsphasen) aufweisen kann.

e Die Erscheinungsformen dieser Krankheit kénnen zahlreich sein und variieren von Patient
zu Patient.

® Die Krankheit beféllt vor allem Personen im Alter von 30 - 40 Jahren, aber nicht selten
kann sie auch spéter bei Funfzigjahrigen auftreten.

e Trotz der wissenschaftlichen Fortschritte hat sich seit zehn Jahren in der Behandlung nur
wenig geandert. Andererseits wird Sarkoidose schneller diagnostiziert und die
Behandlung besser angepasst.

e Die Diagnose Sarkoidose wird gestellt, indem vorher Tuberkulose sowie andere
Infektionen durch Pilze oder Bakterien, die eine Sarkoidose vermuten lassen.
ausgeschlossen werden.

® Fir jedes Organ, das von Sarkoidose betroffen sein kann, gibt es verschiedene
Beurteilungskriterien.

e Die Radiologie (Radiographie, Scanner) Diagnostic
ermdglicht es, das Stadium der Erkrankung ... -
zu beurteilen. +

e Die Forschung hat mehrere Molekile in den o

Vordergrund geriickt, die zur Bildung der [
Granulome  beitragen und in  der
entzlindlichen Sarkoidose erkannt werden.

® Die Erkennung der klinischen Zeichen der
Sarkoidose durch die Arzte ist fur die M e ioiinicn s PR
Diagnose der Sarkoidose unerlasslich und oA parcacisie
Labortests sollten diese Diagnose bestatigen.

Figure 4 T
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(+) Autres:
LBA: rapport M4/M8>3.5

Manifestationen in und ausserhalb der Lunge : :
Fatigue: a major problem

® Bei etwa 90% der Patienten mit Sarkoidose ist Four types of fatigue - Sharma 1999
die Lunge betroffen, davon sind bei 49% der * Earymoming fafigue =
) - not able to arise or feeling of inadequate sleep
Patienten Atemwegsbeschwerden vorhanden. . Intermittnt ftigue
® Die Lungenmanifestationen reichen vom e il bt fred and extasiedalern
asthmatischen Typ (Verengung der kleinen . Afiernoon fatigue
Bronchien, die zu Atembeschwerden fihren, - exhausted and slecpy, like *having a flu-like syndrome’,

insbesondere beim Ausatmen), restriktiven goes to bedearly

+ Post-sarcoidosis chronic fatigue syndrome
- with often concomittent diagnosis of fibromyalgia / myalgia ;

depression
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Typ (Einschréankung der Totalkapazitét der Lunge) bis zum gemischten Typ (sowohl
restriktiv als auch asthmatisch).

® Augen, Milz und Leber sind ebenfalls hdufig betroffene Organe.

e Fatigue (Mudigkeit) ist von grosser Bedeutung, das sich in vier Typen einteilen lasst:
a. Morgenmidigkeit, intermittierende Mudigkeit, Nachmittagsmudigkeit,
chronisches postsarkoidales Mudigkeits-Syndrom
b. Dieses Symptom wird von den Arzten nach wie vor unterschatzt.

® In mehr als der Hélfte aller Falle ist die Leber betroffen. Seine GrofRe kann dann
zunehmen und zu Kkardiovaskuldaren Komplikationen flihren (insbesondere zur
Portalhypertonie, einer Art Bluthochdruck, die das Venennetzwerk und nicht das arterielle
Netzwerk betrifft).

® In 25% der Félle ist die Haut betroffen. Manifestationen sind Erythema nodosum
(Entzindung des Unterhautfettgewebes, auch Hypodermatitis genannt, typischerweise an
den Beinen, aber auch an den Unterarmen und anderswo), Lupus pernio (R6tungen, die
vor allem Gesicht, Nase, Wangen, Ohren, Stirn, aber auch manchmal an den Hénden
auftreten), sowie makulopapuldses Auftreten (rote Flecken) und schlieBlich subkutane
Knoten (tastbare Kugel unter der Haut).

® Die Augen konnen auf verschiedenen Ebenen betroffen sein (Uveitis und andere,
sklerotische Entzindungen des Auges). Eine regelmaRige Kontrolle durch einen
Augenarzt ist daher wichtig, zumal diese Erkrankungen oft heilbar sind, wenn sie
behandelt werden.

® Das Nervensystem ist selten betroffen, aber ausgeschlossen ist es nicht.

e Das Blut kann einen reduzierten Anteil von Lymphozyten (ein bestimmter Typ von
weillen Blutkdrperchen) aufweisen. Das Immunsystems wird dadurch jedoch nicht
beeintréchtigt.

e Die Nieren und das Verdauungssystem sind sehr selten betroffen.

® |m Falle von Herzleiden ist eine intensive Behandlung notwendig, da die Prognose
schlecht ist.

® Es gibt keine spezifische Behandlung der Sarkoidose. Allerdings wirken verschiedene
Medikamente und kdnnen je nach Krankheitsentwicklung des jeweiligen Patienten
kombiniert werden

Organ involvement in sarcoidosis

Organ %of patients Which organs should be screened
Mediastinal lymph nodes 95-98% systematically for potential involvement?
Lungs >00%

Liver 50- 80% * Lungs + Skin

Spleen 40- 80% « Eyes * Kidney (urea, creatine
Eyes 20-50% calciuria)

Peripheral lymph nodes 30% Iaél(g?ﬂ (symptoms, + Liver (enzymes)

Skin 25%

Nervous system 10% * Peripheral lymph nodes

Heart (clinically) 5%
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Fragen der Anwesenden an Prof. L. Nicod:
Soll Sarkoidose in allen Féllen behandelt werden?
- Nein. Wenn der Krankheitsfall leicht ist, ist die Behandlung mdglicherweise zu Beginn
nicht indiziert. Es ist jedoch notwendig, den Verlauf der Krankheit zu tiberwachen, um
ein Fortschreiten vorzubeugen.

Gibt es seit 2004 bessere Kenntnisse der Sarkoidose?

- Leider gab es nur wenige konkrete Fortschritte oder neue Medikamente, aber wir haben
gelernt, die bestehenden Medikamente besser einzusetzen.
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Dr. med Camillo Ribi, Medecin adjoint, MER, service d’Immunologie
(CHUV)

Beispiel fir die Anpassung der immunologischen Behandlung

® Prasentation des Falles eines 47- jahrigen, gesunden Patienten, der eines Tages eine
Geschwulst in seiner Achselhdhle entdeckt. Er geht zum Arzt, der die Sarkoidose mittels
einer Biopsie diagnostiziert. Seine Bluttests zeigten einige Leberanomalien und eine
reduzierte Anzahl von Blutplattchen (Thrombozytopenie).

e Kortikosteroide (Kortison) helfen, die Blutwerte zu normalisieren. Eine
Weiterbehandlung ist deshalb nicht mehr erforderlich. Leider hat sich die Anzahl der
Blutplattchen nach Behandlungsabbruch wieder vermindert.

® In diesem Fall ist es notwendig, die Kortikosteroidtherapie wieder aufzunehmen und
weitere  Medikamente  (Plaquenil, Methotrexat,....) hinzuzufligen. Kontrolltests
(Leberultraschall, Lungenfunktion) werden durchgefiihrt, um die medizinische Betreuung
zu gewahrleisten.
(Plaquenil: Malariamedikament, Methotrexat: Immunsuppressivum)

Lehren aus diesem klinischen Beispiel:

® Medikamente und ihre Dosierung mussen
regelméalig an die Entwicklung der

Sarkoidose angepasst werden. - Maladie ubiquitaire
- Prevalence en Quisse: 44 cas/ 100'000 habitants (incidence ~7/100°000/ a)

® Remission ist nicht immer gleichbedeutend - Catographie tasée sur cas de sarcoicose hospitalsés entre 2002-2005:
mit Heilung, ein Rickfall ist moglich. o

® Manchmal ist es notwendig, mehrere
Behandlungen gleichzeitig durchzufuhren.

Epidemiologie de la sarcoidose

. S Plus de cas dans régions avec
Bemerkungen zur Sarkoidose: o B s - metallurgie
" - zones maraichaires
- paturages...
® Es wurden keine Keime oder andere Deubelbeiss U, ot a. Eur Respir J 2010
h&ufige Ausloser identifiziert.
® 50% der Patienten mit dieser Krankheit Granglome Vi
. .. - AP AT Dot Bl % T
haben eine Remission innerhalb von 3 R P
Jahren. Smas,

—
8% <

e Auf Schweizer Ebene gibt es Unterschiede in
der geografischen Verteilung der Krankheit.
Gemuseanbau und Metallindustrie sind
starker betroffen. Es kénnte mdéglicherweise
einen unbewiesenen

R



Schweizerische Sarkoldose-Vereinigung
Assoclation Sulsse contre la Sarcoidose A

Zusammenhang zwischen diesen Arbeitsgebieten und der Sarkoidose geben.

® Nach der Injektion eines Sarkoidose-Granuloms bei Mausen wird die Mehrheit wiederum
ein Granulom wie bei der Sarkoidose entwickeln. Bis heute gibt es jedoch keine Beweise
dafur, dass es sich um eine ansteckende Krankheit handelt.

Fragen vom Plenum an Dr. C. Ribi:
Wann und nach welchen Kriterien wird tber die Behandlung eines Patienten entschieden?

- Das ist unterschiedlich, da es kein genaues, definiertes Kriterium gibt. Jeder Patient ist
unterschiedlich und es ist eine Entscheidung, die im gegenseitigen Einvernehmen nach
einem Gespréch zwischen dem Patienten und dem Arzt, getroffen wird.

Ist es moglich, trotz Sarkoidose ein Kind zu bekommen?

- Es héngt von den Medikamenten ab, die eingenommen werden, da einige von ihnen mit
der Schwangerschaft unvertraglich sind. Je nach Fall konnen die betreffenden
Medikamente ersetzt werden. Zusammenfassend lasst sich sagen, dass es durchaus
maglich ist, ein Kind zu bekommen, wenn die Behandlungen angepasst werden kénnen.

Was sind Anti-TNFs?

Bei der Bildung von Sarkoidosegranulomen missen die weien Blutkdrperchen miteinander
kommunizieren. Anti-TNFs verhindern diese Interaktion und weisse Blutkdrperchen bleiben
inaktiv und verhindern, dass sie Granulome bilden. TNFalpha ist auch ein Molekdl, das an
Fatigue beteiligt ist.

Anti-TNF reduziert auch die Ermiidung.

NB: TNF-alpha ist ein Molekil, das vom Immunsystem im Falle einer Entziindung
produziert wird. Es spielt eine wichtige und notwendige Rolle fur das Funktionieren des
Immunsystems, kann aber bei zu grosser Produktionsmenge, wie beispielsweise bei
Sarkoidose, schadliche Auswirkungen haben.

Gibt es einen Zusammenhang zwischen Radon und Sarkoidose?

Zwei Betroffene aus einem Wohngebiet mit hoher Radon-Konzentration vermuten einen
Zusammenhangs von Sarkoidose und hoher Konzentration von Radon.
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Dr. Romain Lazor, Medecin adjoint PD et MER (PMU du CHUV)

Die Bedeutung der therapeutischen Behandlung fur Sarkoidosepatienten:

® Prasentation des Falles eines 19-jahrigen
Patienten, eines Rauchers afrikanischer
Herkunft, der wegen Husten und SEChNIey
. . du thorax
Kurzatmigkeit zum Arzt geht.

e Es werden Kontrollen  durchgefihrt.
Rontgen- und CT-Aufnahmen  zeigen
Anomalien. Die Lungenfunktionen ist
vermindert und beeintrichtigt. Arzte suchen
nach Bakterien, die diese Anomalien erklaren
konnten, aber finden keine.

® FEine Probe aus der Lunge (Bronchoskopie)
zeigt zu viele weiRe Blutkdrperchen, was auf
eine Entziindung (Sarkoidose) hinweist.

® FEine Analyse von Granulomen in der Lunge (mittels Biopsie) bestétigt die Diagnose
Sarkoidose. (Biopsie: Entfernung eines Gewebefragments von einem Lebewesen zur
mikroskopischen Untersuchung)

e AnschlieBend wird eine Corticosteroid-basierte Behandlung eingeleitet. Wie die
verschiedenen Untersuchungen bestatigen, verbessert sich der Gesundheitszustand des
Patienten deutlich und die Behandlung wird, gemé&ss Pozedere, nach 20 Monaten
eingestellt.

® | eider ist die Krankheit einige Monate spater wieder da. Es ist dann notwendig, die
Kortikosteroide wieder einzufiihren und eine
zuséatzliche Behandlung zu verordnen.

e Der Patient scheint die Notwendigkeit einer
regelmaRigen Uberwachung der Sarkoidose nicht
zu verstehen und verpasst mehrere Arzttermine.

e Kontrolltests zeigen, dass die Krankheit auch 8
Jahre nach der Diagnose noch vorhanden ist.

® Insgesamt hat der Patient in 15 Jahren 3 Rezidive
(Riickfalle) erlebt. Seine Lungenfunktion hat sich
leicht verringert, aber er befindet sich jetzt in
standiger Behandlung.

scanner normal

évolution a 4 et 8 ans

Erkenntnisse, die Sie sich von diesem klinischen Beispiel merken sollten:

a) Bei Sarkoidose kann ein Ruckfallrisiko bestehen, weshalb es wichtig ist, regelmaRig
medizinische Untersuchungen durchzufiihren, um die Krankheit zu kontrollieren.

b) Menschen afrikanischer Herkunft sind eher empféanglich fur schwerere Formen der
Sarkoidose
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Sandra Chatelain, Assistante réseau NEURODEYV, Laboratoire de Recherche
Santé - Sozial (LaReSS)

Préasentation des Projekts Fatigue bei Sarkoidose:

Warum dieses Projekt?

® 250 der Patienten berichten von Fatigue.

® Chronizitat und Persistenz der Midigkeit auch nach dem Verschwinden von Anzeichen
einer Krankheitsaktivitat.

e Sarkoidose ist mit depressiven-und Angst-Symptomen sowie mangelnder Lebensqualitat
verbunden.

® Psychotherapeutische Interventionen vom Typ des kognitiven Verhaltens sind mdglich,
bleiben aber schlecht dokumentiert.

® Antrag der Schweizerischen Sarkoidose-Vereinigung, die in Selbsthilfegruppen feststellt,
dass Fatigue fur viele Patienten ein wiederkehrendes Problem ist.

® Bislang liegen keine oder nur wenige wissenschaftliche Daten dariiber vor, was die
Ermidung reduziert, aufrechterhalt oder verstarkt.

Fragen, die man sich stellt:

® Glaube und Wahrnehmung verbunden mit der
Mudigkeit Akzeptanz
und Regulierung von Emotionen
Strategien zur Bewaltigung der Krankheit
Die soziale Unterstitzung durch den Partner

verringern sie die
halten sie Mudigkeit?
verstarken sie

e \Wenn ja, wie?

® Haben diese Variablen einen Einfluss auf die Lebensqualitdt und/oder die psychische
Gesundheit der Patienten?

® Die Beantwortung dieser Fragen wird ein besseres Verstandnis der Besonderheiten der
Fatigue bei Sarkoidose ermdglichen. Eine Folgestudie kann dann Auskunft geben. Gber
die Wirksamkeit einer Intervention des Typs Kognitiver Verhaltenstherapie. Diese
Therapie vereint, im Hinblick auf das Management dieser Miudigkeit, verschiedene
Behandlungsformen bei psychischen Stérungen wie Depressionen, Sucht, Psychosen bis
zu Angststorungen).

Die Daten sind vertraulich und anonym:

® Quantitative Daten werden in 3 Messzeiten gesammelt tber :
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1) Fragebogen zur Selbsteinschdatzung und Fremdbewertung mit Patienten und
Partnern.

2) Biologische Daten (Blutprobe): Ferritin, IL-6, IL-8, IL-beta, TNFalpha,
entzlindliche Parameter

e (Qualitative Daten werden durch ein Gruppeninterview von 6 Personen pro Gruppe
erhoben (insgesamt 7 Gruppen von 6 Personen: 24 Patienten und 18 Partner). Die
behandelten Themen sind die Definition von Miudigkeit, ihre Auswirkungen, ihre
Ursachen, ihr Management durch Patienten und Partner und ihre Betreuung.

Bemerkungen :
Das Feedback der an der Studie beteiligten Patienten ist sehr positiv.
Wenn Sie weitere Informationen Uber das Projekt wiinschen, wenden Sie sich bitte an die

folgenden Personen:

Linda Charvoz linda.charvoz@eesp.ch
Sandra Chatelain sandra.chatelain@eesp.ch

Nicolas Domon Verfasser des Protokolls, Masterstudent der Medizin und Teilnehmer des
Projekts zum Thema Fatigue bei Sarkoidose
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