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Kardiale Mitbeteiligung Vaskulitis

 Ca. 10% Perikarditis 
 Ca. 2% Myokarditis / Fibrose (MPA)

 Arteriosklerose Risiko erhöht  !!

Klein-Gefäss-Vaskulitis (SVV) 
- GPA/ MPA/ EGPA

 Gesamt ca. 5% Prävalenz
 Coronare Aneurysmata, Stenosen, Thrombosen

 Arteriosklerose Risiko erhöht  !!

Mittel-Gefäss-Vaskulitis
- PAN, Kawasaki

 Coronardissektion (bis 5%)
 Aortitis
 teils mit Aortenklappeninsuffiziens

 Arteriosklerose Risiko erhöht  !!

Grossgefäss-Vaskulitis (LVV)
- GCA und TAK 
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Kardiale Mitbeteiligung Vaskulitis

 Ca. 25% Perikarditis 
 Ca. 10% Myokarditis 
 Bios 10% Klappen Veränderungen (Libman-Sacks)
 Arteriosklerose Risiko 6fach erhöht  !!

Systemischer Lupus erythematodes (SLE)

 Reiz-Leitungsstörungen 
 Perikarditis 

 Arteriosklerose Risiko bis 3fach erhöht  !!

Sjögren Syndrom 

 Perikarditis bis 15%
 Myokarditis mit Fibrose
 PAH bis ca. 15%  

 Arteriosklerose und Mikrovaskuläre Veränderungen 

Systemische Sklerose / Myositis 



Serum-Amyloid A (SAA)
146 mg/L (Norm <6.4 mg/L)

Nephrotisches Syndrom und Rheuma

Quelle: www.universimed.com



AA-Amyloidose

Obici L AA amyloidosis without systemic inflammation: when clinical evidence validates predictions of experimental medicine. Kidney Int. 
Deutsche Gesellschaft für Amyloid-Krankheiten



Blank N, Hegenbart U, Schönland S. Ursachen und Therapie der systemischen AA-Amyloidose Z Rheumatol. 2016

Ätiologie der AA-Amyloidose

Grunderkrankungen bei 135 Patienten mit AA-Amyloidose (Amyloidosezentrum Heidelberg) Rheumatologische/ entzündliche Erkrankungen bei 67 Patienten mit AA-Amyloidose 

In 30 % der Fälle kann keine zugrunde liegende entzündliche Erkrankung eruiert werden



Autoinflammatorische Syndrome

Quelle: www.rhuemanow.com und www.ling-app.com und www.officeguycartoons.com  



Familiäres Mittelmeerfieber

Quelle: www.osmosis.org



Fieber muss nicht 
immer vorhanden sein !

Familiäres Mittelmeer-"fieber"

Lainka E et al. Familial Mediterranean fever in Germany: epidemiological, clinical, and genetic characteristics of a pediatric population. Eur J Pediatr. 



Genetische Abklärung FMF

Arici ZS, et al. Evaluation of E148Q and Concomitant AA Amyloidosis in Patients with Familial Mediterranean Fever. J Clin Med. 2021
Lainka E et al. Familial Mediterranean fever in Germany: epidemiological, clinical, and genetic characteristics of a pediatric population. Eur J Pediatr. 



Colchizin und FMF

Canakinumab

Arnold Lee et al. Anakinra in familial Mediterranean fever: a profile of its use Drugs&Therapy Perspectives 2021



Colchizin und CVD 



Colchizin und ASCVD 



Back to the case

Canakinumab



Fall 3

Mit Genehmigung von Prof. R. Bergner / LU

Das Heerfordt-Syndrom (Febris uveoparotidea) wurde nach 
dem dänischen Ophthalmologen Christian Frederick Heerfordt
(* 1871, † 1953) benannt und ist eine chronische Entzündung 
der Ohrspeicheldrüse (Parotis) und der Tränendrüse. 

Abbildung: www.dbmc.com



Extrapulmonale Sarkoidose

CHEST 2018; 154(2):349-356 

Wann an kardiale Sarkoidose denken?

Alle kardial screenen?



Cluster 1: Abdominal (Niere/Milz/Leber)

Cluster 2: Auge-Herz-Haut-ZNS

Cluster 3: Muskuloskelettal-Haut

Cluster 4: Pulmonal-Lymphknoten

Cluster 5: Extrapulmonal

Phänotypen der Sarkoidose

Schupp JC et al. Phenotypes of organ involvement in sarcoidosis. Eur Respir J. 2018



Kardiale Sarkoidose

Skowasch, D., Gaertner, F., Marx, N. et al. Diagnostik und Therapie der kardialen Sarkoidose. Kardiologe 2020



Kardiale Sarkoidose - Screening

Circulation May 2024 



Kardiale Sarkoidose - Screening

Cheng RK et al. Diagnosis and Management of Cardiac Sarcoidosis: A Scientific Statement From the American Heart Association Circulation. 2024
Lehtonen J et al Cardiac sarcoidosis: phenotypes, diagnosis, treatment, and prognosis. Eur Heart J. 



Kardiale Sarkoidose - Therapie



Kardiale Sarkoidose - Immunsuppression
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RA –
eine Systemerkrankung



Cumulative Incidence des primären Endpunktes

Ridker PM et al. N Engl J Med 2017;377:1119-1131

Signifikante Senkung 
von CV- Ereignissen 
durch die IL1 Blockade


