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1.1 DEFINITION

Sarkoidose er en systemisk granulomatgs sygdom
karakteriseret ved dannelse af
epithelioidcellegranulomer med flerkernede

keempeceller uden central nekrose i de involverede
organer, hvor anden arsag til granulomatgs sygdom
er udelukket. Stort set alle organer kan veere
involveret, men lunger og/eller thorakale
lymfeknuder er involverede hos > 90%.

1.2 ATIOLOGI

Arsagen til sygdommen er ukendt. Meget tyder pa,
at den granulomatgse inflammation kan initieres af
visse infektigse organismer sdsom svampe og
mykobakterier eller andre miljgfaktorer. Udviklingen
af sarkoidose kreever, at man er genetisk disponeret
til at reagere med et specifikt immunologisk menster.

1.3 FOREKOMST

| et nyere dansk registerstudie fandt man stigende
incidens af sarkoidose fra 2001 til 2015, hvor
incidensen i 2015 var 14,8 per 100.000 personar,
sv.t. ca. 640 nye tilfeelde om aret.

Der sas en lille overvaegt af meend (56%) og
gennemsnitsalder ved diagnose var 46 ar.

1.4 PATOGENESE

Patogenesen er ikke fuldt afklaret. Udviklingen af
sarkoidose kraever som anfgrt bade et antigen og en
genetisk disposition. Antigenet er ukendt og den
genetiske komponent viser sig ved at sygdommen
optraeder i familier og forekommer hyppigere hos
monozygote end hos dizygote tvillinger. Sarkoidose
er associeret til HLA genotyper. Visse genotyper kan
relateres til specifikke kliniske faenotyper af
sarkoidose (Lofgrens syndrom ved HLA-DRB1*03)
og andre til risikoen for at udvikle sygdommen.

Den granulomatgse inflammation reguleres ved et
komplekst samspil af immunkompetente celler (T-
lymfocytter, makrofager, B-lymfocytter m.fl.), som
interagerer gennem frigarelse af cytokiner og
kemokiner. Det viser sig i lungerne initialt som en
lymfocyteer alveolitis. Gennem proliferation af
makrofager, transformation til epithelioidceller og

fusion til flerkernede kaempeceller dannes de
sarkoide granulomer.

Granulomet er en metabolisk aktiv struktur, som
danner angiotensin konverterende enzym (ACE), 1-
a-hydroxylase og en raekke cytokiner. Blandt disse
spiller specielt interferon-y og TNF-a en afgegrende
rolle for dannelse af granulomer.
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| det videre forlgb kan sygdommen tage to veje:
Regression af granulomerne ved celluleer apoptose
eller dannelse af kronisk inflammation med risiko for
fibrose og permanent organskade.

1.5 KLINISK PRAESENTATION

Sarkoidose er en systemsygdom, som kan angribe
alle organer, hvilket ofte frembyder
differentialdiagnostiske vanskeligheder overfor en
raekke andre sygdomme. Blandt patienterne er 30-
50% asymptomatiske pa diagnosetidspunktet.

1.5.1 Sygdomsdebut:

Sarkoidose kan debutere akut, subakut eller kronisk.
Det akutte forleb med forsterrede hilzere
lymfeknuder, feber samt erythema nodosum og/eller
artritis/periartritis i de store led (ankler) ses hyppigst
hos yngre patienter (Léfgrens syndrom). Ved
subakut debut kommer sygdommen snigende, mens




der ved den kroniske form er indtradt organskade pa
diagnosetidspunktet.

1.5.2 Pulmonal sarkoidose:

| flere end 90% af tilfeeldene er lunger eller thorakale
lymfeknuder involverede. Respiratoriske symptomer
i form af ter hoste og tiltagende funktionsdyspng
optraeder hos ca 50% af patienterne. Nogle patienter
har uspecifikke brystsmerter og haemoptyse ses
sjeeldent. Lungeparenkymet er oftest ramt, men
ogsa de sterre luftveje (larynx, trachea og
bronkierne) kan afficeres og medfgre
luftvejsobstruktion.

Gine 7-23%

Lunger +LN - g§9.999;

Hjerte - 2-5%,
Lever 12-20%
Milt 6-7%

Perifere lymfeknuder 12-18%

Figur 2: Organaffektion ved sarkoidose. Judson MA (2015)
Marna J, Medicine 2017

1.56.3 Ekstrapulmonal sarkoidose:

Patienterne kan have affektion af ét eller flere
organsystemer uden at have klinisk betydende
lungeaffektion. Hos nogle ses kun klinisk affektion af
et enkelt ekstrapulmonalt organ som fx hjerte eller
nyrer.

1.5.4 Almensymptomer:
Feber, generel utilpashed og vaegttab ses hos 10-
15% af patienterne.

Neurologisk  3-9%

Hud 9.32%,

Nyre 1-3%

1.5.5 Artritis/periartritis:

Ses i det initiale akutte forlgb og rammer ofte starre
led ledsaget af haevelse og gmhed. Artralgier ses
hos ca. 10-15%.

1.5.6 Hud:

Sarkoidose er den hyppigste arsag til erytema
nodosum, som skyldes panniculitis og ses ved
Lofgrens syndrom. Hudsarkoidose viser sig som
faste, eleverede, bla- eller brunrgde hudelementer
som kan sidde overalt pa kroppen, ofte i ansigtet og
pa ekstremiteterne. Lupus pernio ses, omend
sjeeldent, som redviolette indurerede laesioner i
ansigt. Granulomer i tatoveret hud kan optraede som
isoleret hudsarkoidose eller som led i systemisk
sygdom typisk med samtidig lunge og
gjeninvolvering.

1.5.7 Qjne:

Alle dele af gjet kan afficeres, men vaesentligst er
anterior uveitis  (iridocyclitis), der ofte er
debutsymptom, og som ubehandlet kan medfere
synstab. Heerfordts syndrom (feber, hzevelse af
spytkirtler, uveitis samt facialispare) er en sjaelden
men patogonomisk praesentation af sarkoidose.

1.5.8 Perifere lymfeknuder:
Ekstrathorakal lymfeknudeinvolvering ses hos
omkring 10% af patienterne.

1.5.9 Lever:

Hos 50% af patienterne findes der granulomer i en
leverbiopsi, men kun 6% har klinisk leveraffektion i
form af sarkoid hepatitis med abnorme leverprgver.

1.5.10 Nyrer:

Hyppigst ses nefrocalcinose/urolithiasis  pga.
hypercalcaemi/hypercalcuri. Enkelte patienter
udvikler interstitiel granulomatgs nefritis med fibrose
og nyreinsufficiens. Hypercalceemi ses hos 5-10%.

1.5.11 Hjerte:

Ved autopsi findes granulomer i hjertet hos 30% af
patienter med sarkoidose. Dog har kun 5% klinisk
hjertesygdom med bl.a. atrioventrikuleert blok eller
arytmier og evt. hjertesvigt.

1.5.12 Perifere nervesystem:

Mononeuritis ses hos ganske fa % af patienterne,
ofte som perifer facialisparese. Smafiber-neuropati
ses hos enkelte og kan give perifere smerter og
pavirkning af autonome funktioner.

1.5.13 Centralnervesystem:
CNS er kun sjeeldent involveret. Alle dele af
meninges og hjernen kan vaere afficeret.

1.5.14 Fatigue:

Er rapporteret hos op til 80% af patienterne. Fatigue
korrelerer darligt med den gvrige sygdomsaktivitet
og har ofte negativ indflydelse pa livskvaliteten.



/Etiologien er formentlig multifaktoriel, hvor
subklinisk sygdomsaktivitet, medikamentelle
bivirkninger, savnforstyrrelser, angst og depression
kan bidrage.

1.6 PARAKLINISKE FUND

Den objektive undersagelse omfatter stetoskopi af
hjerte og lunger samt undersggelse af gjne, led, hud
og perifere lymfeknuder. Udredningen omfatter
rentgen af thorax, evt. CT/HRCT skanning af thorax,
udvidet lungefunktionsundersggelse (LFU), EKG
(evt. ekkokardiografi, Holter monitorering, MR

Tabel 1: Radiologisk stadieinddeling ved sarkoidose

scanning eller hjerte-PET scanning ved mistanke om
kardial sarkoidose). Haemoglobin, leukocytter,
differentialteelling, trombocytter, leverprgver,
immunglobuliner, peptidylpeptidase, kreatinin og
ioniseret calcium, samt evt. IL-2 receptor, urinstix og
dagnurin-calcium.

1.6.1 Billeddiagnostik:

Rentgen (rtg.) af thorax:

Radiologisk kan pulmonal sarkoidose inddeles i 5
stadier.

Stadie Fund % péa diagnosetidspunkt % Regression
indenfor 5 ar
Stadium 0 Normalt rgntgen af thorax. 5-15
Stadium | Bilateral forstarrelse af lymfeknuder i lungehilus | 25-65 60-90
uden lungeinfiltrater.
Stadium Il Forsterrede lymfeknuder i 20-40 40-70
lungehili/mediastinum med lungeinfiltrater.
Stadium 11l Lungeinfiltrater uden hilusadenitis og uden tegn | 10-15 10-20
til fibrose.
Stadium IV Lungeinfiltrater med fibrose og skrumpning. 5 0

Figur 3: Rantgen af thorax med sarkoidose i forskellig stadier. A) stadium I, B) stadium I, C) stadium Ill og D) Stadium IV.



CT/HRCT af thorax kan vise forstgrrede hileere og
mediastinale lymfeknuder evt. med forkalkninger
samt veldefinerede noduli med perilymfatisk
distribution samt konsolidering og evt. fibrose typisk
med midt- og overzone involvering. CT kan undlades
hos patienter med Lafgrens syndrom.

1.6.2 Lungefunktion:

Oftest er der sammenhaeng mellem det radiologiske
stadium og lungefunktionen, men hos nogle
patienter findes darlig korrelation mellem radiologi
og lungefunktion. DLCO er den mest fglsomme
parameter til  at vurdere pavirkning af
lungefunktionen og er \vigtig at have pa
diagnosetidspunktet. Der kan forekomme normale
ventilationsparametre men pavirket diffusion. Ofte
ses en blanding af obstruktivt og restriktivt mgnster,
og hos 30% af patienterne findes bronkial
hyperreaktivitet ved provokationstest.

1.6.3 Pulmonal hypertension (PH):

Forekommer hyppigst hos patienter med sveaer
fibrotisk sarkoidose (stadium IV), men kan ses i alle
stadier som felge af varierende mekanismer
(vaskuleer sygdom, hjertesvigt og kompression fra
lymfeknuder). PH forringer overlevelse og
funktionsniveau. Ekkokardiografi bruges som
screening, men diagnosen stilles ved hgjresidig
hjertekaterisation.

1.6.4 Biokemiske fund:

De akutte fasereaktanter inklusiv CRP kan veaere
forhgjede ved akut debuterende sygdom men er
herefter oftest normale. Mange granulomer i
knoglemarven kan medfgre anzemi, leukopeni og
trombocytopeni.

Leukocytdifferentialteelling kan veere abnorm med
bla. lymfopeni og eosinofili. Mange granulomer i

Differentialdiagnoser:

leveren kan give pavirkede leverprgver med
kolestatisk menster. Pga. en overproduktion af
vitamin D3 i granulomerne ses hypercalcaemi hos ca.
5-10% af patienterne. Bade hypercalcaeemi og
granulomatgs nefritis  kan medfgre nedsat
nyrefunktion og forhgjet P-kreatinin. Mange patienter
har let forhgjede immunglobuliner, farst og fremmest
IgG og IgA.

S-ACE er ofte forhgjet pa diagnosetidspunktet, men
er ikke velegnet som diagnostisk veerktgj, da
specificiteten er lav. Ved akut debuterende
sarkoidose er S-ACE ofte normal og stiger forst
nogle uger senere nar granulomdannelsen er
kommet i gang. Serum IL2-receptor er ofte forhgjet
ved sygdommens debut som udtryk for den ggede
T-lymfocyt aktivitet.

1.7 DIAGNOSEN

Baseres pa kliniske og parakliniske fund forenelige
med sarkoidose samt pavisningen af ikke-
nekrotiserende epithelioidcellegranulomer i et eller
flere organer samt udelukkelse af andre arsager til
granulomdannelse. Nekrotiserende granulomer
udelukker ikke sarkoidose, men fordrer ngje
diafferentialdiagnostiske overvejelser.

Biopsi bar tages fra det nemmest tilgaengelige organ,
fx fra et hudelement eller fra en perifer lymfeknude.
Det er vigtigt at sende materiale til undersagelse for
mykobakterier.

Diagnosen stilles ofte ved bronkoskopi med biopsi
fra mediastinale lymfeknuder ved transbronkial
finndlsaspiration vejledt af endobronkial ultralyd
(EBUS-FNA) eller gsofageal ultralyd (EUS).

Infektiose Bakterier: Tuberkulose/ Atypiske mykobakterier/ Syfilis/ Brucellose /
Tropheryma whipplei

Svampe: Aspergillus / Pneumocyster

Toxoplasmose

Vira: Herpes simplex/ Varicella Zoster/ Cytomegalo

Non-infektigse

Hypersensitivitets pneumonitis

Medicinudlgst: Anti-TNF/ Checkpoint inhibitorer m.fl
Fremmedlegemereaktion

Pneumokoniose

Immunrelaterede

ANCA-associeret vaskulit
Inflammatorisk tarmsygdom
Primaer biliser cholangitis
Immundefekt

IgG4-relateret sygdom

Cancerrelaterede Lymfom

Lungecancer

Sarcoidlignende tumorreaktion
Langerhanscelle Histiocytose

Tabel 2: Differentialdiagnoser til sarkoidose



Metoden har en hgj treefsikkerhed og sensitivitet. Der
suppleres med bronkoalveolzer lavage (BAL) og
bronkiale mukosabiopsier. Lymfocytose i BAL (15 -
25%) og CD4+/CD8+ ratio >3,5 ses typisk ved
sarkoidose.

Hvis lungeparenkymforandringer er det
dominerende kan transbronkial tang (TBB)- eller
cryobiopsi (TBCB) benyttes.

Biopsi kan undlades under taet opfelgning ved:

- Lofgrens syndrom

- Heerfordts syndrom — opkaldt efter dansk
gjenlaege

- Asymptomatisk stadium 1

- En mindre gruppe af patienter med typisk
klinisk preesentation og billeddiagnostik, der
over tid er stabil eller regredierende efter
drgftelse af invasive undersggelser med
patienten, overvejelse/ udelukkelse af
differentialdiagnoser, samt evt. konsensus
pa multidisciplineer team konference. Det er
en forudsaetning at disse patienter indgar i
kontrolforlgb

1.8 VURDERING AF SYGDOMSAKTIVITET
Sygdomsaktiviteten vurderes bedst ved at
sammenholde  patientens  symptomer  med
lungefunktionsundersggelse, billeddiagnostiske
undersggelser og evt. blodbiomarkgrer.

Tiltagende dyspng, hoste og traethed,
progredierende infiltrater pa rentgen af thorax,
faldende lungefunktion (FVC, DLCO og hos ca. 50%
af patienter FEV1) eller andre organspecifikke
symptomer viser at sygdommen er aktiv. Biokemisk
tyder forhgjede P-IgG/P-IgA, forhgjede leverpraver,
hypercalceemi, forhgjet P-kreatinin m.m. ligeledes pa
aktivitet.

S-ACE er en makrofagmarker, der afspejler den
aktive granulommasse og s-IL2-receptor afspejler
lymfocytaktiviteten. Begge har en begreenset veerdi
ved monitorering af sarkoidose aktivitet, men kan
have en plads hos enkelte patienter.

Der findes ikke et validt HRCT scoringssystem til
vurdering af sveerhedsgraden af sarkoidose, men
fund af noduli, matglastegning og konsolidering
korrelerer til histologisk aktiv granulomatgs
inflammation, og kan anvendes til at understgtte
vurderingen af sygdomsaktivitet.

Hos patienter med dominerende fibrotisk sarkoidose
kan det vaere vanskeligt at vurdere aktiviteten, saerlig
under behandling. Her kan suppleres med F18-
fluordeoxyglukose- positronemissionstomografi
(FDG-PET), idet aktive granulomer har gget FDG
optagelse. Ved CNS- og kardial sarkoidose
anvendes MR-skanning med gadoliniumopladning til
at pavise aktive granulomer.

Alle patienter bgr omhyggeligt screenes for
extrapulmonal manifestation og tilbydes henvisning
til relevant speciale ved mistanke herom. En del
sarkoidose patienter har derfor behov for
dobbeltforlgb og tveerfaglig tilgang til
behandlingsplan.

1.9 BEHANDLING

Generelt bgr behandling initieres enten for at:

1) Forhindre organskade eller

2) Lindre symptomer og bedre livskvalitet.

Der findes ingen specifik behandling for sarkoidose
og behandlingen med immunsuppression kan
medfgre  ugnskede eller potentielt farlige
bivirkninger. Derfor skal behandlingsindikationen
overvejes ngje og diskuteres med patienten.
Storstedelen af patienterne (50-70/%) behgver
ingen behandling og oplever spontan remission
indenfor fa ar.

1.9.1 LUNGESARKOIDOSE:

Steroid har en bred antiinflammatorisk virkning og
deemper granulomdannelsen. Et nyere studie har
vist samme effekt af 20 mg som af 40 mg
prednisolon hos patienter med lungesarkoidose. Et
nyt studie viser samme effekt pa endring i
lungefunktion (FVC) ved prednisolon 40 mg med
nedtrapning til 10 mg som af methotrexat (MTX) 25
mg ugentligt over 24 uger, dog langsommere effekt
af MTX.

Man kan derfor overveje MTX som farste linje
behandling specielt til patienter hvor langvarig
behandling forventes eller med stor risiko for
steroidbivirkninger. MTX effekten sas efter ca. 6
mdrs behandling, derfor kan kombination med lavere
doser prednisolon de fagrste mdr overvejes mhp.
hurtig virkning iseer til bedring af symptomerne.
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Forslag: Hvor der gnskes hurtugt indsaettende effekt
og leengerevarende behandling: MTX 15 mg der kan




gges op til 25 mg ugentligt i kombination med
Prednisolon f.eks 20 mg dagligt i 8 uger, 15 mg i 8
uger herefter udtrapning over 3-5 maneder med
vejledning om at @ge dosis ved aftagende effekt
under nedtrapning. MTX fortseettes i minimum 12
mdr, hvorefter individuel vurdering og aftrapning.

De internationale guidelines er dog ikke aendret
aktuelt:

1. Linje behandling — Prednisolon:

De fleste sarkoidosecentre bruger
langtidsbehandling med prednisolon til kronisk aktiv
sarkoidose. Startdosis 20-25 mg prednisolon dagligt
i 4-8 uger, hvorefter dosis reduceres over 4-6
maneder til en vedligeholdelse dosis pa 5-10
mg/dag. Varighed i alt 6-18 mdr. Ved langvarig
prednisolon behandling begr steroidbesparende
medicin initieres og hvis det er kontraindiceret eller
ikke kan tales bgr prednisolon vedligeholdelsesdosis
hgjst veere 10 mg/dag og 3. linje skal overvejes
hurtigere.

Hgjere dosis prednisolon kan vaere ngdvendig ved
nogle tilfeelde af hjerte-, nyre-, CNS- og
gjensarkoidose, Se de organspecifikke NBV'er:

Kardiologi:https://www.cardio.dk/kardiel-sarkoidose-
og-andre-inflammatoriske-kardiomyopatier
Reumatologi:
https://danskreumatologi.dk/nbv/sygdomme/sarkoid
ose/

Neurologi: (pa vej)

2. Linje behandling — Methotrexat:

Indikationer:

— Steroid refraktaer sygdom

— Uacceptable steroid-inducerede bivirkninger

— Steroidbesparende agens ved vedvarende
behov for prednisolon.

— 1. linje behandling i kombination med steroid
ved nogle tilfeelde af lunge- @jen- neuro- og
kardiel sarkoidose.

Methotrexat har steroidbesparende effekt ved
sarkoidose. Maksimal virkning ses efter 6 maneders
behandling. Startdosis er 15 mg/uge. Behandlingen
suppleres med folinsyre 5-10 mg/uge pa en anden
ugedag end methotrexat. Fegr og under
behandlingen males: Hb, Leucocytter og evt.
differentialteelling, thrombocytter, vaesketal, levertal
og nyretal. Blodprgver Kkontrolleres teet ved
behandlingsstart og med laengere intervaller senere
(f.eks. ugentligt i den 1. maned og herefter 1 gang
hver 2.-3. maned).

Ved gastrointestinale bivirkninger og stomatitis kan
dosis forsgges splittet op i to doser (tages inden for
12 timer) eller skift til SC/IM indgift med Metex Pen
20 mg x1 ugentligt (instruks pa
www.medicininstruktion.dk/metex) obs. Prisen er
markant hgjere end Methotrexat tabletter.

Ved knoglemarvsheemning eller betydende
leverpavirkning (Stigning i ALAT med en faktor > x 2-
3) pauseres MTX og kan forsgges genoptaget i halv
dosis (7,5 mg om ugen).

Seponering: Sveer infektion, nyrefunktionspavirkning
samt ved vedvarende lever- eller
knoglemarvspavirkning.

Ved behandlingsvigt/ bivirkninger/ Overvej skift til:
Azathioprin (1-2 mg per kg) alternativt mycophenolat
mofetil, leflunomid eller hydroxychloroquin.

Hydroxychloroquin: Anvendes hovedsageligt som 2.
linje behandling af hud- nyres- og ledsarkoidose.
Kan kombineres med anden 2. linje behandling.
Dosis er 200-400 mg/ dag. Pga. risikoen for
retinopati skal der udferes gjenundersggelse far
behandling og herefter hver 12. maned.

3. Linje behandling — Anti-TNF-a behandling:

Biologiske lzegemidler er introduceret i behandlingen
af sarkoidose som tillaeg til 2. linje behandling med
eller uden prednisolon. De bgr forbeholdes patienter
med refrakteer sygdom overfor konventionel
behandling. Der findes flere forskellige TNF-alfa
inhibitorer, men ikke alle har effekt ved sarkoidose.
Det mest gennemprgvede er infliximab, et
humaniseret monoklonalt antistof, der inaktiverer
TNF-a. Dosis er 3-5 mg/kg legemsveegt intravengst
uge 0, 2 og 6 og herefter hver 4-8. uge afheengig af
terapeutisk effekt. Adalimumab gives som subkutan
injektion 40 hver anden uge. Der bgr samtidig gives
methotrexat mindst 10 mg/uge, bl.a. for at hindre, at
patienten danner antistoffer mod
infliximab/adalimumab.

Behandling med TNF-a blokker er en specialopgave.
Der er aget risiko for infektioner, herunder
mykobakterier. For behandling foretages
quantiferon, HIV-test og hepatitis screening.

Ved progredierende fibrotisk sarkoidose kan
antifibrotisk behandling med nintedanib anvendes.

Lungetransplantation — Skal overvejes ved sveer
fibrotisk pulmonal sarkoidose, iseer hvor der samtidig
er mistanke om pulmonal hypertension. Se saerskilt
retningslinje om Lungetransplantation.

1.9.2 Pulmonal Hypertension :
Patienter med disproportional dyspng eller
pafaldende lav DLCO begr screenes med EKKO og


https://www.cardio.dk/kardiel-sarkoidose-og-andre-inflammatoriske-kardiomyopatier
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ved PH henvises til kardiologisk center mhp.
hgjresidig hjertekaterisation. Der er ikke evidens for
specifik behandling af pulmonal hypertension ved
sarkoidose. Safremt behandling overvejes, bar
patienten vurderes i specialenhed med kendskab til
PH. Eksperimentel behandling med en vasodilator
kan hos enkelte patienter vaere en mulighed.

1.9.3 Forbedring af livskvalitet:

Livskvaliteten kan vaere pavirket af hoste,
funktionsdyspng, treethed,  muskel/ledsmerter,
hudforandringer m.m. som ikke afspejler
organskade. Behandling med lavere dosis steroid
(10-15 mg med nedtrapning) kan overvejes
individuelt athaengigt af den enkelte patients gnsker
og veerdier.

1.9.4 Behandling af Fatigue:

Vurder graden af fatigue med Fatigue Assesment
Scale (FAS).

Hvis der er behandlingsindikation for sarkoidose
(organinvolvering /dysfunktion) behandles denne.
Andre arsager til fatigue sasom sg@vnapng, angst,
depression, aneemi, myksgdem, D-vitamin mangel,
hyperkalceemi, diabetes vurderes og behandles.
Fysisk treening anbefales til alle. Ved fortsat markant
fatigue overvejes hydroxychloroquin, neurostimulant
(methylphenidat), lavdosis prednisolon og/eller
methotrexat.

1.9.5 Inhalationssteroid:

Har ingen dokumenteret effekt pa sygdomsforlgbet
og kan ikke erstatte systemisk steroid. Bronkial
hyperreaktivitet ses hos 30% af patienterne og kan
vise sig ved irritationshoste og astma bronkiale med
svingninger i  lungefunktionen og  positiv
reversibilitetstest efter inhalation af [2-agonist.
Disse patienter kan behandles med
inhalationssteroid i hgj dosis evt. i kombination med
langtidsvirkende [32-agonist. Det er vigtigt at
behandling med ICS ikke forsinker systemisk
behandling ved progressivt fald i lungefunktionen.

1.9.6 Kalk og D-vitamin:

5-10 % af sarkoidose patienterne har hyperkalkaemi.
Ved risiko for osteoporose (prednisolon behandling
> 3 maneder eller postmenopausal) kan der, ved
osteopeni/ osteoporose gives kalk og D-vitamin
tilskud til patienter uden tegn til hyperkalkaemi eller
nyresten, hvis der er normal PTH og normal eller lav
25-hydroxy-vitamin D. Ved abnorm
calciummetabolisme kun bisfosfonat. Hvis DEXA er
normal gives evt. blot D-vitamin.

1.10 GRAVIDITET

Let til moderat sygdom er ingen kontraindikation mod
graviditet. Der bgr holdes pause med
immunmodulerende behandling fer konception og
under amning af hensyn til fosteret/barnet. Ved

behandlingsbehov under graviditet kan prednisolon
og evt. azathioprin anvendes. Der er ingen risiko for
at overfgre sygdommen til barnet og ingen @get
risiko for misdannelser. Hos de fleste patienter
medferer graviditet en bedring i symptomerne og
steroiddosis kan ofte reduceres. Der er i et studie
pavist gget risiko for eklampsi, preeeklampsi, dyb
vene trombose, lungeemboli, sectio og for tidlig
fgdsel hos kvinder med sarkoidose. Hos nogle ses
en opblussen af sygdommen 3-6 maneder efter
fadslen.

1.11 FORLGB OG PROGNOSE

Prognosen for sarkoidose er generelt god. Mange
remitterer spontant inden for 2-5 ar og far aldrig
behov for behandling. Mortaliteten af sarkoidose er
ca. 5%, dette primaert som fglge af komplicerende
lungefibrose, hjerte, neurosarkoidose  eller
komplikationer til langvarig immunsuppression.

Ca. 5% af sarkoidosepatienter der remitterer far
let/moderat permanent organskade. Hos ~15-20%
forlgber 9

God prognose ved | Mindre god prognose ved
sarkoidose sarkoidose

Alder < 40ar Alder >40 ar

Akut/subakut debut Snigende debut

Léfgrens syndrom Ekstrapulmonal sygdom

Radiologisk stadium I, (I1) Radiologisk stadium (I1), ll, IV

Lungeinfiltrater ~ stationzere
Regression af lungeinfiltrater | eller progredierende indenfor
indenfor 1-3 ar 2-3 ar.

Udvikling af PH

Tabel 2: Prognostiske faktorer ved sarkoidose

1.12 KONTROL

Der er ingen evidens for at taet kontrol aendrer pa
prognosen for patienter med sarkoidose. Der er dog
bred enighed om, at patienter bar fglges minimum 2
ar efter remission. Efter at diagnosen er stillet,
kontrolleres patienten ambulant afhaengigt af
organinvolvering og behov for hurtig opstart af
behandling (se behandlingsafsnit).

Ved patienter uden behov for hurtig iveerksaettelse af
behandling vurderes patienten typisk efter ca. 6
maneder med henblik pa aktivitet. Ved remission
(aftagende forandringer pa rtg. thorax), normale
blodpraver (S-ACE, kreatinin, calcium og evt. IL2-
receptor) og normal udvidet lungefunktion kan pt.
felges mindre hyppigt.



Ved fortsat paraklinisk tegn pa aktivitet, men normal
lungefunktion inkl. diffusion kan pt. fglges med
intervaller pa ca. 6-24 mdr.

Ved sygdomsaktivitet og fald i lungefunktion og/eller
diffusion bgr pt. folges teet f.eks. hver 3.-6. maned.
Patienter der kraever behandling ber ligeledes folges
min. hver 6. maned.

Ved stabil ikke-behandlingskreevende sygdom bar
patienterne folges med rtg. thorax og lungefunktion
inkl. diffusion min. hver 6 -12. maned. Stadium 0-I
uden pulmonal involvering kan ses til afsluttende
kontrol efter 24 maneder. Supplerende blodprgver
vurderes undervejs.

Et skematisk forslag til baselinescreening og
opfglgning af patienter med sarkoidose kan ses i
https://danskreumatologi.dk/nbv/sygdomme/sarkoid
ose/

REFERENCER:

Gade MS, Hilberg O, Ibsen R, et al. Sarcoidosis: A
nationwide registry-based study of incidence,
prevalence and diagnostic work-up. Respiratory
Medicine 187 (2021) 106548

Crouser ED, Maier LA, Wilson KC, et al. Diagnosis
and Detection of Sarcoidosis. An Official American
Thoracic Society Clinical Practice Guideline. Am J
Respir Crit Care Med. 2020 Apr 15;201(8):e26-e51

Thillai M, Atkins CP, Crawshaw A, Hart SP, et al.
BTS Clinical Statement on pulmonary sarcoidosis.
Thorax. 2021 Jan;76(1):4-20. doi: 10.1136/thoraxjnl-
2019-214348. Epub 2020 Dec 2. Erratum in: Thorax.
2021 Jul;76(7):e4. PMID: 33268456.

Baughman RP, Valeyre D, Korsten P, et al. ERS
clinical practice guidelines on treatment of
sarcoidosis. European Respiratory Journal Jan
2021, 2004079; DOI: 10.1183/13993003.04079-
2020

Zhou Y, Lower EE. Balancing Altered Calcium
Metabolism with Bone Health in Sarcoidosis
Seminars in respiratory and critical care medicine,
2020-10, Vol.41 (5), p.618-625

Statement on sarcoidosis. Joint Statement of the
ATS/ERS/WASOG. Am J Respir Crit Care Med
1999;160:736-55.

Celeda LJ, Hawkins C, Drake WP. The Etiologic role
of infectious antigens in sarcoidosis pathogenesis.
Clin Chest Med 2015;36:561-568.

Baughman RP, Culver DA, Judson MA. A concise
review of pulmonary sarcoidosis. Am J Respir Crit
Care Med Vol 183. pp 573-581, 2011.

Von Bartheld MB, Dekkers OM, Szlubowski A et al.
Endosonography vs Conventional Bronchoscopy for
the Diagnosis of Sarcoidosis The GRANULOMA
Randomized Clinical Trial. JAMA
2013;309(23):2457-2464.

Keijsers RG, Verzijlbergen EJ, van den Bosch JM et
al. 18F-FDG PET as a predictor of pulmonary
function in sarcoidosis. Sarcoidosis Vasc Diffuse
Lung Dis 2011;28(2):123-9.

Cremers JP, Drent M, Bast A et al. Multinational
evidence-based World Association of Sarcoidosis
and Other Granulomatous Disorders
recommendations for the use of methotrexate in
sarcoidosis: integrating  systematic literature
research and expert opinion of sarcoidologists
worldwide. Curr Opin  Pulm Med. 2013
Sep;19(5):545-61.

Pilar Brito-Zeron, Roberto Pérez-Alvarez, Lucio
Pallarés et al. Sarcoidosis: an update on current
pharmacotherapy options and future directions.
Expert Opinion on Pharmacotherapy. Published
online: 24 Nov 2016.

Vicky Hadid, Valerie Patenaude, Lisa Oddy L et al.
Sarcoidosis and pregnancy: obstetrical and
neonatal outcomes in a population-based cohort of 7
million births. J Perinat Med 2015;43(2): 201-207.

Milman N, Burton CM, Carlsen J et al. Pulmonal
hypertension in end-stage pulmonary sarcoidosis:
therapeutic effect of sildenafil? Journal of Heart and
Lung Transplantation 2008;27:329-34.

Baughman RP, Engel PJ, Nathan S. Pumonary
hypertension in Sarcoidosis. Clin Chest Med
2015;36:703-714.

Dhooria, Sahajal; Sehgal, Inderpaul Singh; Agarwal
et al. European respiratory journal : official journal of
the European Respiratory Society , 2023, Vol.62(3).
High-dose (40 mg) versus low-dose (20 mg)
prednisolone for treating sarcoidosis: a randomised
trial (SARCORT trial).

Kahlmann V, Janssen Bonas M, Moor CC, et al.
First-Line Treatment of Pulmonary Sarcoidosis with
Prednisone or Methotrexate. N Engl J Med. 2025
May 18.

Judson MA (2015) The Clinical Features of
Sarcoidosis: A Comprehensive Review. Clin Rev
Allergy Immunol 49:63—78.

Mafa J, Rubio-Rivas M, Villalba N, et al.
Multidisciplinary approach and long-term follow-up in
a series of 640 consecutive patients with sarcoidosis:
Cohort study of a 40-year clinical experience at a


https://danskreumatologi.dk/nbv/sygdomme/sarkoidose/
https://danskreumatologi.dk/nbv/sygdomme/sarkoidose/

tertiary referral center in Barcelona, Spain. Medicine
(Baltimore). 2017 Jul;96(29).



