
Kasuistik Kinderrheumatologie

Wechselseitige Fazialisparese bei einem Mädchen afrikanischer Herkunft

Fallbericht
Anamnese
Bei der bislang gesunden 7-jährigen Pati-
entin aus Nigeria wurde in der Augenkli-
nik bei beidseitiger granulomatöser Uvei-
tis der Verdacht auf eine Tuberkulose ge-
äußert und sie der Kinderrheumatologie 
zugewiesen. Bei der Patientin kam es be-
reits vor einem Monat aufgrund einer al-
ternierenden Fazialisparese und Artikulati-
onsstörungen in einer auswärtigen Klinik zu 
einer stationären Aufnahme. Seit dem Be-
ginn der Symptomatik hatte die Patientin 
beidseitig gerötete Augen ohne Schmer-
zen oder Visusminderung. Die Eltern be-
merkten zudem eine sich verschlechtern-
de Hypakusis. Initial hatte sie einmalig Fie-
ber ohne weitere systemische Symptome. 
Anamnestisch bestand keine organische 
oder anorganische Antigenexposition, 
keine Hausrenovierung erinnerlich.

Familienanamnese
Die Mutter hatte in der Vergangenheit eine 
Perineuritis nervi optici unklarer Genese 
und wurde mit Prednisolon behandelt. Das 
Schädel-MRT und die Liquoranalyse waren 
nicht wegweisend. Der Stiefvater hat eine 
latente Tuberkulose (IGRA-Positivität) und 
eine chronische Skleritis.

Aufnahmebefund
Guter Allgemeinzustand, eutropher Er-
nährungszustand. Beidseitige Rötung der 
Augen und Hypopyon bei Beleuchtung. Un-
auffälliger internistischer, muskuloskeletta-
ler und neurologischer Befund, insbeson-
dere keine restliche Fazialisparese. Keine 
Hautveränderungen, Arthritis, Hepato-
splenomegalie oder Lymphknotenvergrö-
ßerung. Lungen beidseitig gut belüftet, 
kein Herzgeräusch oder Rhythmusstörung.

Labor und weitere Diagnostik
Laborchemisch zeigte sich eine leichte Er-
höhung des Serumkalziums, erhöhte Blut-
senkungsgeschwindigkeit, ein erhöhter lös-
licher IL-2 (sIL2)-Rezeptor, erhöhte Immun-
globuline und im Verlauf ein mild erhöhtes 
Angiotensin Converting Enzyme (ACE). Dif-
ferenzialdiagnostisch wurde eine Tuberku-
lose durch einen negativen T-Spot sowie ne-
gative TB-PCR und Mikroskopie der Tränen-
flüssigkeit ausgeschlossen (▶Tab. 1).

Bei der augenärztlichen Untersuchung mit 
Spaltlampe und Fundoskopie konnte der 
Befund mit einer granulomatösen Pan-
uveitis vereinbart werden. Es zeigten sich 
für eine okuläre Sarkoidose typische Be-
funde, insbesondere beidseitige speckige 
Hornhautendothelbeschläge und Irisknöt-
chen (Koeppe-Knötchen), zeltförmige ante-
riore Synechien, Glaskörperverdichtungen 
(Snowballs) und periphere chorioretinale 
Läsionen (▶Abb. 1). [1]

Die pädaudiologische Untersuchung ergab 
eine hochgradige, an Taubheit grenzende 
Hypakusis rechts sowie eine leicht bis mit-
telgradige Höreinschränkung links. Der in-
itiale Befund wurde durch BERA (Brainstem 
Evoked Response Audiometry) bestätigt. 
Hier zeigten sich rechts bis 100 dB keine 
Potenziale, links lieβen sich Potenziale bis 

50 dB in der Luftleitung und bis 40 dB in der 
Knochenleitung ableiten (▶Abb. 2).

Die weitere apparative Diagnostik ist in 
▶Tab. 2 zusammengefasst. Hiermit konn-
te eine Lungenbeteiligung ausgeschlossen 
werden. Das Schädel- und Innenohr-MRT 
konnte eine chronische Sinusitis sowie 
Cochleitis und Labyrinthitis als Teil des 
Krankheitsbildes nachweisen. Das FDG-
PET/CT vom Herzen ist in ▶Abb. 3 darge-
stellt und zeigt dezente FDG-Anreicherun-
gen linksventrikulär, die keine klinischen 
Konsequenzen für die Patientin bedeuten  
(sie hat keine Herzrhythmusstörungen und 
keine Herzfunktionsminderung).

Zur Diagnosesicherung erfolgte eine Biop-
sie der chronisch entzündeten maxillären 
Nasennebenhöhlen. In der Histologie zeig-

▶Tab. 1 Relevante Laborparameter im Verlauf der Erkrankung.

Parameter Wert Referenzbereich

CRP < 1 mg/l < 5

BSG 59 mm/h < 20

Ca 2,73 mmol/l 2,00–2,65

25-OH Vitamin D 26 μg/l 30–50

ACE 119 U/l 29–112

Leukozyten 4,5 Tsd/μl 4,5–13

Lymphozyten 2,3 Tsd/μl 1,5–6,0

Hämoglobin 9,9 g/dl 11,8–15

Thrombozyten 404 Tsd/μl 180–520

ALT 36 U/l < 35

AST 39 U/l < 60

Lipase 48 U/l < 60

Kreatinin 0,5 mg/dl 0,3–0,7

IgG 20 g/l 6–13

IgA 3 g/l 0,6–2,2

IgM 2,7 g/l 0,4–1,6

sIL2-Rezeptor 1454 kU/l 158–623

Lysozym 838 μg/l 700–2580

Calprotectin im Stuhl 216 μg/g < 150

Kalzium/Kreatinin im Urin 0,09 mg/mg < 0,21

Urinstatus Leuko 70/μl < 10

Urinkultur negativ negativ

T-Spot negativ negativ

TB-PCR in Tränenflüssigkeit negativ negativ

Liquor Leuko 40/μl < 4

CD4/CD8-Quotient im BAL 3,6 0,7–2,8
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Kasuistik Kinderrheumatologie

ten sich einzelne epitheloidzellige Granu-
lome mit Nachweis von Riesenzellen in der 
Nachbarschaft. Der Befund war mit einer 
Sarkoidose vereinbar. Kein Nachweis einer 
Eosinophilie, keine Vaskulitis. Pilze oder 
säurefeste Stäbchen ließen sich ebenfalls 
nicht nachweisen (▶Abb. 4).

Therapie und Verlauf
Nach der histologischen Diagnosesiche-
rung erhielt die Patientin eine intensive 
Therapie mit Steroidpulsen (Methylpred-
nisolon 20 mg/kg jeweils über 3 Tage alle 
4 Wochen), Methotrexat 15 mg/m2 wö-
chentlich und Adalimumab 20 mg alle 
2 Wochen. Zusätzlich erfolgte eine Lo-
kaltherapie der Augen mit Inflanefran forte 

Augentropfen, welche initial stündlich ver-
abreicht wurden. Aufgrund der schweren 
Organbeteiligung mit der Gefahr eines per-
sistierenden Hörverlustes und Blindheit 
wurde die Biologika-Therapie gleich nach 
der Diagnosesicherung begonnen. Unter 
der intensiven Therapie kam es nach 4 Mo-
naten zur Normalisierung des Hörvermö-
gens links und zu einer geringen Besserung 

▶Tab.2 Befunde der apparativen Diagnostik mit Betonung von sarkoidosetypischen Patholo-
gien.

Diagnostik Befund

Röntgen Thorax Keine hiläre Lymphadenopathie, keine noduläre Lungenveränderungen.

Lungenfunktion Leicht erhöhter Atemwegswiderstand, keine Restriktions- oder Obstrukti-
onszeichen (FVC 106 %, FEV1 103 %). Unauffällige Diffusionsmessung (DLCO) 
117 %.

Echokardiografie Gute ventrikuläre Funktion, keine Verdünnung des interventrikulären Sep-
tums.

EKG, Langzeit-EKG Keine ventrikuläre Extrasystolie oder Tachykardie, kein AV-Block.

Schädel-MRT Verlegter Sinus maxillaris und Cellulae ethmoidales rechts, etwas verstärktes 
pachymeningeales Kontrastenhancement, sonst unauffälliger Befund, insbe-
sondere keine Raumforderung und keine Weiβsubstanzläsionen.

MRT Innenohr Labyrinth und Cochlea beidseits ohne Anhalt für Fehlbildungen. Nervus 
vestibulocochlearis beidseits normal. Keine Raumforderungen. Zeichen der 
Labyrinthitis/Cochleitis beidseits.

FDG-PET/CT Kein Nachweis einer FDG-aviden bihilären/mediastinalen Lymphadenopa-
thie, Lungen ohne Nachweis eines sarkoidosetypischen perilymphatischen 
Aussaat. 
Teils fokal imponierende FDG-Anreicherungen linksventrikulär (im Apex, 
im basalen Septum sowie im Bereich eines Papillarmuskels lateral). Siehe 
▶Abb. 3. Verlegter Sinus maxillaris und Cellulae ethmoidales rechts passend 
zu einer Sinusitis. Sonst keine auffällige FDG-Organanreicherungen.

Herz-MRT Keine pathologische Kontrastaufnahme, keine Granulome.

Ultraschall vom 
Abdomen

Keine Lymphadenopathie, keine Hepatosplenomegalie, keine Nephrokalzi-
nose.

▶Abb. 3 FDG-PET/CT vom Herzen. Dezente FDG-Anreicherungen im Apex sowie linksventriku-
lär basal (gelbe Pfeile).

▶Abb. 1 (a) Granulomatöser Hypopyon 
(gelber Pfeil) und speckige Retrokor-
nealbeschläge auf dem Endothel (weiβe 
Pfeile); (b) nach der Therapie zirkuläre 
hintere Synechien (gelbe Pfeile), keine 
Beschläge und kein Hypopyon mehr.

a b

▶Abb. 2 (a) Audiogramm des rechten 
Ohrs: Initial schwere Hörminderung in 
allen Frequenzen. 4 Monate nach Beginn 
der Therapie mittelschwere Schwerhö-
rigkeit bei der Frequenz von 0,5 kHz, bei 
1–4 kHz weiterhin ausgeprägte Schwer-
hörigkeit mit der Lautspiegelgrenze von 
80 dB. (b) Audiogramm des linken Ohrs: 
Initial leichte bis mittelschwere Hörmin-
derung in allen Frequenzen. 4 Monate 
nach Beginn der Therapie völlig normales 
Hörvermögen.

a

b
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rechts (ca. 20 dB). (▶Abb. 2). Die Patientin 
trägt derzeit ein Hörgerät rechts. Im MRT 
zeigen sich aktuell keine entzündlichen Ver-
änderungen im Innenohr. Auβerdem kam 
es zur vollständigen Ausheilung der Uveitis, 
jedoch mit zirkulären Synechien als Folge-
schäden. Der Visus blieb unbeeinträchtigt.

Diskussion – Sarkoidose im 
Kindesalter

Epidemiologie und 
 Ätiopathogenese
Die Sarkoidose im Kindesalter stellt eine 
sehr seltene Diagnose dar. Die geschätz-
te Inzidenz in dieser Altersgruppe beträgt 
ca. 0,4–0,8/100 000 [2]. Ätiologisch wird 
eine granulomatöse entzündliche Reak-
tion bei genetisch prädisponierten Men-
schen nach einer Exposition zu unterschied-
lichen Umweltfaktoren, z. B. zu organischen 
oder anorganischen Antigenen, diskutiert 
[3]. Mehrere Studien zeigen eine Prädomi-
nanz von Patienten afrikanischer Herkunft 
[2, 4, 5].

Klinischer Befund und 
 Diagnosestellung
Die Diagnose einer Sarkoidose basiert auf 
3 Kriterien: entsprechende klinische Prä-
sentation, Histologie mit nichtverkäsen-
den Granulomen und Ausschluss anderer 
Differenzialdiagnosen [6]. Im Vergleich 
zu Erwachsenen präsentieren sich Kinder 
häufiger mit systemischen Symptomen, 
einschlieβlich Fatigue, und haben eine Be-
teiligung von mehreren Organen. Mehr als 
2 betroffene Organe wurden bei 99/116 
(85 %) Kindern mit Sarkoidose nachgewie-
sen [7–9]. Die häufigsten Symptome sind 
Augenentzündungen, periphäre Lymph-
adenopathie, Fieber, Haut- und Lungenbe-
teiligung und Gewichtsverlust (▶Abb. 5).

Unsere Patientin zeigte ein entsprechendes 
klinisches Bild mit granulomatöser Panu-
veitis kombiniert mit wechselseitiger Fazi-
alisparese und initialem Fieber. Diese Sym-
ptomatik wurde als inkomplettes Heer-
fordt-Syndrom beschrieben und gilt als eine 
spezifische Manifestation einer Sarkoidose. 
Die komplette Form beinhaltet zusätzlich 
eine Parotisschwellung, die bei unserer Pa-
tientin jedoch fehlte [11]. Unsere Patien-
tin wies zudem einen Hörverlust aufgrund 
einer Cochleitis auf. Dies wurde bei ca. 3 % 

der Kinder mit Sarkoidose beschrieben [2, 
4, 5].

Bei dem initial durchgeführten FDG-PET/CT 
zeigte sich ein pathologischer Befund, der 
für eine kardiale Beteiligung sprach, aller-
dings konnte dieser Befund durch das erst 
4 Monate nach Therapiebeginn durchge-
führte MRT nicht bestätigt werden. Des 
Weiteren wies die Patientin zu keinem 
Zeitpunkt kardiale Symptome wie z. B. 
ventrikuläre Funktionseinschränkung oder 
Rhythmusstörungen auf. Bei der Diagnose 
einer kardialen Sarkoidose kommen insbe-
sondere ein AV-Block, andere Überleitungs-

störungen oder ventrikuläre Tachykardien 
vor. Generell wird nur ein EKG und ggf. eine 
Echokardiografie bei asymptomatischen 
Patienten mit Sarkoidose als Screeningun-
tersuchung zum Ausschluss einer kardia-
len Beteiligung empfohlen [12, 13]. Bei Pa-
tienten mit klinischem Verdacht auf eine 
kardiale Sarkoidose ist zur Bestätigung das 
Herz-MRT Methode der ersten Wahl [12]. 
Bei unserer Patientin sind aufgrund des ini-
tialen PET/CT-Befunds auch jährliche Echo-
kardiografie und Langzeit-EKG sowie Tro-
ponin und NT-proBNP-Kontrollen geplant.

▶Abb. 4 Histologie des Nasennebenhöhlenbiopsats. Epitheloidzelliges nichtnekrotisierendes 
Granulom mit Riesenzellen. In der Umgebung Lymphozyten. Keine vermehrte Eosinophilie. 
(Blauer Pfeil: Epitheloidzelliges Granulom mit Riesenzellen)

▶Abb. 5 Häufigste Symptome und ihre Prävalenz in 4 großen Kohorten von Patienten mit 
Sarkoidose im Kindesalter [2, 4, 5, 10].
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Kasuistik Kinderrheumatologie

Die extrakardiale Sarkoidose konnte in un-
serem Fall histologisch gesichert werden. 
Unterstützend konnten wir im Verlauf eine 
Erhöhung des ACE, sIL2-Rezeptor sowie 
eine Hyperkalzämie nachweisen. Zusätz-
lich erhärtete der erhöhte CD4/CD8-Quo-
tient im BAL den Verdacht auf die richtige 
Diagnose.

Biomarker
Zurzeit existieren keine ausreichend spezi-
fischen und sensitiven Biomarker zur Diag-
nose einer Sarkoidose. Verschiedene Bio-
marker sowie das oben genannte ACE, so-
luble IL-2-Rezeptor, Hyperkalzämie, CD4/
CD8-Quotient im BAL sowie Chitotriosidase 
(CTO) und KL-6 (Krebs von den Lungen-6) 
wurden mit der Sarkoidose assoziiert. Stu-
dien bei Kindern jedoch zeigten, dass be-
kannte Marker wie das ACE bei ca. 55–76 % 
und das Serumkalzium nur bei 7–30 % der 
Kinder mit Sarkoidose erhöht waren [7–9, 
14]. CTO und KL-6 gelten heutzutage als 
Biomarker mit der besten Spezifizität und 
Sensitivität. CTO wird in aktivierten Mak-
rophagen und Granulozyten in u. a. Sar-
koidgranulomen sezerniert und korre-
liert mit Erkrankungsaktivität, Schwere-
grad und Multiorganbeteiligung. Erhöhte 
Werte wurden bei mehr als 90 % der Pati-
enten mit aktiver Sarkoidose beobachtet 
[15]. CTO ist besonders für das Monitoring 
von Patienten mit extrapulmonaler Beteili-
gung geeignet. Auf der anderen Seite wird 
KL-6 von zerstörten und regenerierenden 
Pneumozyten II sezerniert und entspricht 
dem Schweregrad der Lungenbeteiligung 
durch die Sarkoidose [16]. Diese 2 vielver-
sprechenden Marker wurden bei Kindern 
nicht systematisch untersucht und sind 
auch nicht routinemäβig verfügbar. Wich-
tig könnte eine DNA-Asservierung zur Her-
stellung einer DNA-Biobank von allen Sar-
koidosefällen für eine zukünftige moleku-
largenetische Diagnostik sein.

Differenzialdiagnosen
Von der Sarkoidose ist die autoinflammat-
orische Granulomatose, das Blau-Syndrom, 
zu unterscheiden. Es ist durch eine typische 
Trias mit Beteiligung von Augen, Haut und 
Gelenken gekennzeichnet. Als Ursache lie-
gen Mutationen im NOD2-Gen vor [17]. 
Andere Differenzialdiagnosen schlieβen 
Tuberkulose, andere Mykobakterien- 
Infektionen, Pilzinfektionen, granulomatö-
se Entzündungen im Rahmen von Immun-

defekten, Lymphome, Granulomatose mit 
Polyangiitis, medikamenteninduzierte Gra-
nulomatosen und chronisch-entzündliche 
Darmerkrankungen ein. Bei Uveitis und 
Hörstörung käme auch das Cogan-Syndrom 
in Frage. Dabei werden jedoch keine Granu-
lome nachgewiesen.

Therapie und Prognose
Es stehen keine offiziellen Therapieleit-
linien für die Sarkoidose im Kindesalter zur 
Verfügung. In den publizierten Studien er-
hielten fast 90 % (103/116) der Kinder eine 
systemische Steroidtherapie entweder per-
oral oder als intravenöse Pulstherapie. Die 
Dauer der Steroidtherapie betrug durch-
schnittlich 9–24 Monate [7–9]. In einer 
Kohortenstudie wurden cDMARD bei 75 % 
der Patienten eingesetzt. Methotrexat war 
das am häufigsten verwendete cDMARD 
(bei 28/48, 58 %), gefolgt von Azathio prin 
und Mycophenolat-Mofetil [7–9]. Bei c -
DMARD-Therapie-refraktären Patienten 
zeigten sich TNF-Inhibitoren als Mittel der 
Wahl [18]. Auch JAK-Inhibitoren werden ak-
tuell in klinischen Studien bei Erwachsenen 
mit Sarkoidose getestet (ClinicalTrials. gov: 
NCT03793439 and NCT03910543).

Bezüglich der langfristigen Prognose gibt es 
eine groβe französische Studie mit 52 Kin-
dern mit Sarkoidose mit einem Follow-up 
von 11,5 Jahren. Hier zeigte sich, dass nur 
bei der Hälfte der Patienten die Sarkoidose 
ohne Therapie zum Zeitpunkt der Transiti-
on zum Erwachsenenalter in Remission war. 
Die andere Hälfte benötigte weiterhin eine 
Therapie. Darüber hinaus traten bei 5/26 
(19 %) der Patienten in Remission ohne The-
rapie ein Rezidiv im Erwachsenenalter auf. 
Am Ende der Follow-up-Periode benötig-
ten 24/52 (46 %) Patienten eine Therapie, 
um eine Kontrolle der Erkrankung zu erhal-
ten, bei 4/52 (8 %) konnte die Erkrankung 
nicht kontrolliert werden. Todesfälle traten 
nicht auf, ein Patient benötigte mit 49 Jah-
ren eine Lungentransplantation [18]. Somit 
muss eine lebenslange Betreuung der Sar-
koidose-Patienten betont werden.

FAZIT
Bei granulomatöser Entzündung 
sollte eine Sarkoidose in Betracht ge-
zogen werden. Eine histologische Di-
agnosesicherung muss in allen Fällen 
angestrebt werden. Die Sarkoidose 
im Kindesalter ist durch multiorgane 
Beteiligung, systemische Symptome 
und Rezidive bis in das Erwachsenen-
alter gekennzeichnet.
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