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Bei der kardialen Sarkoidose kommt es
zu entziindlichen Gewebeveranderungen
des Myokards. Die Pathogenese ist nicht
eindeutig geklart. Angenommen wird eine
Kombination aus genetischer Pradisposi-
tion und externem Trigger. Betroffen sind
haufiger Frauen als Manner, die Pravalenz
liegt bei ca. 14/100.000 in Europa. Die
kardiale Sarkoidose kann zu myokardia-
ler Dysfunktion mit Herzinsuffizienz und
zu lebensbedrohlichen Herzrhyhmussto-
rungen fiihren. AV-Blockierungen treten
eher in der akuten Entziindungsphase auf,
ventrikulare Tachykardien haufigerim fort-
geschrittenen Stadium der Erkrankung [1,
2].

Angesichts des Risikos fiir maligne ven-
trikuldre Arrhythmien bei kardialer Sarkoi-
dose spielt die primarprophylaktische Im-
plantation eines Cardioverter Defibrillators
(ICD) zur Pravention des plétzlichen Herz-
todes eine Rolle. Die konkrete Einschat-
zung des Arrhythmierisikos und die indi-
viduelle Indikationsstellung fiir einen ICD
istjedoch oft schwierig. Als Entscheidungs-
grundlage haben verschiedene Fachge-

sellschaften Kriterien definiert, die jedoch
nicht ganz einheitlich sind. Die ESC-Leit-
linien aus 2022 empfehlen bei kardialer
Sarkoidose eine ICD-Implantation in der
Primdrprévention, wenn die LV-EF < 35 %
ist oder wenn bei einer LV-EF von 35-50%
bei einer programmierten Stimulation ei-
ne anhaltende Kammertachykardie aus-
[6sbar ist. AuBerdem besteht eine ICD-In-
dikation unabhdngig von der LV-EF, wenn
eine Indkation fiir einen Herzschrittma-
cher besteht oder wenn die kardiale MRT
signifikantes Late Gadolinium Enhance-
ment (LGE) zeigt. Eine genaue Definition,
was signifikantes LGE bedeutet, ist jedoch
nicht verfiigbar [3]. Diese Parameter sind
auch in der 2025 publizierten ESC-Leitlinie
zu Myokarditis genannt [4]. Die Kriterien
der Heart Rhythm Society (HRS) und der
American Heart Association (AHA) ber{ick-
sichtigen zusatzlich eine ungeklarte Syn-
kope als ICD-Indikation. Die HRS wiede-
rum bezieht LGE nicht ausdriicklich in die
Entscheidung ein, jedoch eine reduzierte
rechtsventrikuldre Funktion [5, 6].

In der hier vorgestellten, im European
Heart Journal veréffentlichten Studie wer-
den verschiedene Kriterien zur Progno-
seabschdtzung verglichen — unter beson-
derer Beriicksichtigung der kardialen MRT.

Zusammenfassung der Studie

Indie multizentrische, retrospektive Analy-
se wurden 1514 Patienten (medianes Alter
54 Jahre; 46 % weiblich) mit histologisch
gesicherter Sarkoidse eingeschlossen, die
eventuell fiir eine primarpraventive ICD-
Implantation in Frage kamen. Alle erhiel-
ten eine kardiale MRT. Der Follow-up um-
fasste im Median 4,5 Jahre (max. 10 Jah-
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- Die kardiale MRT sollte zur Diagnosestellung einer kardialen Sarkoidose und zur Risikoeinschatzung

« Mit einfachen MRT-Kriterien basierend auf dem Muster des Late Gadolinium Enhancement lasst sich
ein Hochrisiko-Phénotyp identifizieren, der mit einem erhohten Risiko fiir lebensbedrohliche ventri-

kulédre Arrhythmien assoziiert ist.

« Durch die Integration der kardialen MRT kann - im Vergleich zu den aktuell etablierten Empfehlungen
der Fachgesellschaften - effektiver entschieden werden, welcher Patient von einer primarprophylaktischen

ICD-Implantation profitiert.
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re). 84 Patienten (6 %) erreichten den pri-
madren Endpunkt, der zusammengesetzt
war aus plotzlichem Herztod, wiederbe-
lebtem Herzstillstand bei ventrikuldrer Ta-
chykardie (VT) oder Kammerflimmern, an-
haltender VT oder addquater ICD-Therapie.

Die Studie untersuchte, inwieweit die
ICD-Indikations-Kriterien der Fachgesell-
schaften HRS, AHA und ESC den Endpunkt
vorhergesagt haben. Die Ergebnisse wur-
den mit einer MRT-basierten Risikoein-
schatzung verglichen. Die kardiale MRT
differenzierte 4 MRT-Phanotypen: 1) kein
LGE und normale LV-EF; 2) kein LGE und re-
duzierte LV-EF; 3) Sarkoidose-untypisches
LGE; 4) Sarkoidose-typisches LGE, definiert
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als subepikardial oder multifokal oder sep-
tal oder rechtsventrikuldr. Die MRT-Phdno-
typen 1-3 wurden als ,low-risk-Phanotyp”
bezeichnet, der MRT-Phanotyp 4 als ,high-
risk-Phanotyp”.

Basierend auf den Empfehlungen der
HRS bestand bei 20% der Patienten eine
primdrprophylaktische ICD-Indikation. Die
kumulative Ereignisrate betrug bei diesen
15% nach 5 Jahren bzw. 22 % nach 10 Jah-
ren. Entsprechend den Empfehlungen der
AHA bestand bei 26 bis 37 % der Patien-
ten eine ICD-Indikation, die Ereignisrate
betrug bei diesen 13-16% nach 5 Jah-
ren und 25-34% nach 10 Jahren. Nach
den Empfehlungen der ESC bestand bei

14-20% eine ICD-Indikation, die Ereignis-
rate betrug 20-23% nach 5 Jahren und
31-34%nach 10 Jahren. Beiden Patienten,
die entsprechend den Fachgesellschften
keine ICD-Indikation gehabt hatten, be-
trug die Ereignisrate 1-3% nach 5 Jahren
und 2-5% nach 10 Jahren.

Basierend auf der kardialen MRT lag der
shigh-risk-MRT-Phdnotyp” bei 18% vor.
Die Ereignisrate betrug bei diesen 24%
nach 5 Jahren und 35% nach 10 Jahren.
Der ,low-risk-MRT-Phanotyp” lag bei 82 %
vor, die Ereignsrate betrug 0,7% nach
5 Jahren und 2,6 % nach 10 Jahren.

Sowohl die Kriterien der Fachgesell-
schaften als auch die MRT-Phanotypisie-
rung waren signifikant mit dem Arrhyth-
mie-Risiko assoziiert. In multivariaten Ana-
lysen war der ,High-risk MRT-Phanotyp”
am starksten mit dem Auftreten des pri-
maren Endpunkts assoziiert (hazard ratio,
HR 20% vs. 5-12% fiir die Kriterien von
HRS, AHA und ESC). Die MRT-Phanotypi-
sierung hatte die hochste ,Area under the
curve” beziiglich der Vorhersage des Ereig-
nisrisikos (0,86 nach 5 Jahrenund 0,78 nach
10 Jahren vs. 0,71-0,81 bzw. 0,63-0,74 fur
die Kriterien von HRS, AHA und ESC).

Die Autoren schlussfolgern, dass die in
der Studie angewandte MRT-Phénotypi-
sierung bei kardialer Sarkoidose effektiver
ist als die bisherigen Kriterien der Fachge-
sellschaften, um diejenigen Patienten zu
identifizieren, die von einer primarprophy-
laktischen ICD-Implantation profitieren.

Kommentar des Autors

Zur Diagnosestellung einer kardialen Sar-
koidose ist die kardiale MRT inzwischen
etabliertund wird in der 2025-ESC-Leitlinie
zu entziindlichen Herzkrankheiten emp-
fohlen (I-B) [4]. Die hier vorgestellte Stu-
die unterstreicht, dass die kardiale MRT
auch bei der Prognose-Einschatzung und
bei der Indikationsstellung fiir eine ICD-
Implantation ein zentrales Instrument ist.

Die Studie ist wissenschaftlich und kli-
nisch wertvoll. In einem fiir diese Studien-
art sehr groBBen Kollektiv bestétigt sie frii-
here Studienergebnisse, dass das Vorhan-
densein von bestimmten LGE-Merkmalen
mit dem Auftreten von malignen Arrhyth-
mien assoziiert ist. Zudem zeigt sie, dass
relativ einfache MRT-Kriterien besser fiir
die Entscheidungsfindung einer primar-
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prophylaktischen ICD-Implantation geeig-
net sind als die verschiedenen, etablierten
Kriterien der Fachgesellschaften.

In der aktuellen Studie liegt der ,High-
risk-MRT-Phanotyp” vor, wenn die kardia-
le MRT LGE subepikardial oder multifokal
oder septal oder rechtsventrikuldr zeigt.
Diese Bestimmung erfolgt visuell anhand
der LGE-Bilder, ohne komplexes Postpro-
cessing — dies erleichtert die klinische An-
wendung und Verbreitung der Methode.
Eine quantitative Analyse (z. B. prozentua-
ler Anteil des LGE am linksventrikuldren
Myokard als MaR fiir die LGE-Menge) ging
nicht in die Risikoeinschatzung ein. Dem-
gegeniiber hat eine ebenfalls aktuell pu-
blizierte Studie ein etwas differenzierte-
res Vorgehen vorgestellt: Basierend auf
LV-EF, Ausmal des LGE (mehr oder weni-
ger als 7,4 %) und LGE-Muster (LGE rechts-
ventrikuldr septal oder LGE rechtsventri-
kuldre freie Wand oder LGE linksventri-
kuldr multifokal) wird das Risiko in ge-
ring, intermedidr, hoch und sehr hoch ka-
tegorisiert, so dass die ICD-Indikationsstel-
lung womdéglich feiner abgestimmt wer-
den kann [7]. Es erscheint plausibel, LGE
nicht rein binar (vorhanden vs. nicht-vor-
handen) zu beurteilen, sondern Ausmaf}
und Muster in die Risikoeinordnung einzu-
beziehen. Allerdings hat auch die Quanti-
fizierung des LGE-Ausmal3es Limitationen,
einen einheitlichen Standard gibt es der-
zeit nicht [8].

AbschlieBend bleibt die Frage, in wel-
chen Abstdnden die Risikoeinschatzung
wiederholt werden sollte, wenn das ini-
tiale Screening kein erhohtes Arrhythmie-
Risiko zeigt. Die Studie zeigt, dass auch bei
den ,Low-risk-MRT-Phé@notypen”dieEreig-
nisrate im Beobachtungszeitraum leicht
ansteigt. Je nach klinischer Konstellation
konnte daher — so wird es in der Publi-
kation diskutiert — die kardiale MRT z.B.
nach 5 Jahren wiederholt werden, um die
Risikoeinschatzung zu aktualisieren.

Fazit fiir die Praxis

Die kardiale MRT sollte sowohl zur Diagnose-
stellung einer kardialen Sarkoidose als auch
zur Risikoeinschdtzung eingesetzt werden.
Mit einfachen MRT-Kriterien basierend auf
dem Muster des Late Gadolinium Enhance-
ment lasst sich ein Hochrisiko-Phanotyp iden-
tifizieren, der mit einem gesteigerten Risiko
fiir lebensbedrohliche ventrikuldre Arrhyth-
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mien assoziiert ist. Durch die Integration der
kardialen MRT kann - im Vergleich zu den ak-
tuell etablierten Empfehlungen der Fachge-
sellschaften - effektiver entschieden werden,
welcher Patient von einer primarprophylakti-
schen ICD-Implantation profitiert.
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