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The Great Masquerader
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Epidemiologi

• Könsvariation globalt
• Ökad prevalens Skandinaviska länder

• 10/100.000 Nordamerika
• 160/100.000 Skandinavien

• 25-60 år, peak kring 50-55 åå. Mycket ovanligt barnaåren.
• Lungsarkoidos 90%
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Epidemiologi

• Av oklar anledning klart mycket vanligare i Skandinavien än andra delar av västvärlden.
• Lungsarkoidos 90%

• 25% av patienter med extrakardiell sarkoidosmanifestationer har hjärtengangemang vid obduktionsstudier.
• 5-10% av patienter med extrakardiell sarkoidos har kliniska manifestationer av hjärtsarkoidos

• Sarkoidosprevalens i Sverige – 160/100 000. 
- cirka 500 patienter med hjärtsarkoidos i sydöstra sjukvårdsregionen, 
- 80-160 st borde ha klinisk relevant hjärtsarkoidos.
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Patofysiologi

• Oklar etiologi.

• Viss genetisk aspekt finns sannolikt då familjär anhopning 
förekommer.

• Specifika antigen som trigger?
Högre incidens bland vissa yrkeskategorier
2-3 ggr vanligare bland WTC-brandmän t.ex.

• Ytterligare tecken på miljöfaktor som trigger för genetiskt 
predisponerad individ är regionala skillnader i incidens samt 
anhopning vårvinter.

Prezant et al -99

3000 brandmän 1985-1998
Hälsokontroller (anamnes, rtg pulm)
Kontrollgrupp: ambulanspersonal
Incidens 25 vs 1 (endast biospiveriferat)
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Patofysiologi

• Inflammatorisk, i regel systemisk sjukdom med icke-
nekrotiserande granulom. Kan uppstå överallt i kroppen men 
lungor och/eller lymfkörtlar drabbade i 90% av fallen. 

• Antigenpresenterande celler hos (möjligt) predisponerade 
individer aktiveras av ett antigent, oklart vilket. Inflammatorisk 
kaskad med rekrytering av makrofager, jätteceller, lymfocyter.

• Obehandlad inflammation leder till fibrotisering, arytmisubstrat. 
Över tid tunnas fibrotiska områden ut, aneurysmutveckling och 
kammardysfunktion.
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Patofysiologi

• Tidigare kategoriserats som restriktiv, hypertrof kardiomyopati. 
Snarare dilaterad bild än hypertrofi, möjligtvis endast i akut,  
inflammatoriskt skede. 

• ”Patchy granuloma”, vanligaste lokalisation basala septum. Kan 
involvera VK isolerat, biventrikulärt samt isolerad HK-påverkan. De 
sistnämnda misstas ibland för ARVC.



10

Patofysiologi

• Ödem    -> granulomatös infiltration    ->   fibrosutveckling

• Lokalisation -> fläckvis! Basala septum, VK fria vägg, (HK)

Nery et al. Journal of cardiovasc. Electrophys. 2014
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Klinik

Presentation:
- Konduktionsstörningar - 40-50%
- Takyarytmier (supra-/ventrikulära(reentry)) - 15%
- Hjärtsvikt - 20%
- SCD - 15%

Ålder
Vanligen 25-60 åå, stor variation. 

EKG: 
AV-block. RBBB vanligt (vanligare än LBBB). Q-vågor kan förekomma. VES (Polymorfa)

LAB:
TnT/NTproBNP - Förhöjt kan indikera sjukdomsaktivitet. Normalt utesluter ej aktiv CS
Elektrolyter - Calcium 
CRP/Leverstataus - Leverengangemang relativt vanligt, ger oftast kolestasbild
S-ACE - Låg sensitivitet, låg specificitet. Falskt positiva svar. 
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Bilddiagnostik

EKO:
Inget patognomont, låg sensitivitet.
Regionalitet, ffa om icke-koronar distribution. 
Pulmonell hypertension (typ II/III).

Främst dilaterad fenotyp.

Basal-inferolateral/basal-
septal förtunning bör föra 
tankar mot CS.
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Bilddiagnostik

MR hjärta:
Fläckvist, fokalt kontrastupptag (oftast subepikardiellt) som ej följer 
kranskärlsområde. Ofta engagerande septum.
Särskilt typiskt om ”hook sign”. 

Bra på fibros och vävnadskaraktäristik men missar ibland lågaktiv 
sarkoidosaktivitet i tidigt skede. DOCK god sensitivitet och helt normal 
MR ger mycket låg sannolikhet för CS. Tillgänglighet gör att detta är bra 
val för vidareutredning. 

T2-viktade bilder indikerar ödem som indirekt mått på inflammation.
Låg sensitivitet, därav kompletterande undersökning FDG-PET.
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Bilddiagnostik

FDG-PET:
Inflammatoriska celler (samt cancerceller) har en ökad glukosmetabolism. 
Myocyter konsumerar glukos, men även förmåga till försörjning via fria fettsyror. 
Kräver ”omställning” för att minska upptag av och övergång till försörjning på fria 
fettsyror.

• Allt som ökar glukosmetabolism i myocyter, eller som orsakar ökad närvaro av 
inflammatoriska celler ger ökat upptag av FDG.

• Ej fullföljda kostrestriktioner
• Fysisk aktivitet
• Ischemi, myokardit, hjärtsarkoidos, kardiomyopatier

Innan undersökning strikt kolhydratfasta 48 h. FDG (glukosanalog och spårämne) 
ansamlas i vita blodkroppar, därav ökat upptag i vävnad vid inflammation. Därefter 
12 h fasta.

Förberedelser inför FDG-PET med hjärtsarkoidos-frågeställning är central!
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Bilddiagnostik
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Bilddiagnostik

Kvantifiering av FDG-upptag ”Standard Uptake Value” graderar inflammation, möjligen användning för 
uppföljning av behandlingseffekt.
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Bilddiagnostik

HRCT Lungor:
Patologisk hos >90% med histologiskt bekräftad sarkoidos. Hiluslymfom. Kan även påvisa mediastinal lymfadenopati. 
Normal HRCT talar starkt mot hjärtsarkoidos.

Vid långa väntetider på annan bilddiagnostik kan detta vara tilltalande första bilddiagnostik – lämplig lokal för biopsi?



18

Systemisk sjukdom!
Extrakardiella manifestationer att leta efter:

Lungor:
Involverat i 90% av individer med bekräftad 
sarkoidossjukdom. Hosta, andfåddhet, sänkt lungfunktion. 

Hiluslymfom, mediastinal lymfadenopati. Lokal lämplig för 
biopsi? Px golden standard. EBUS med BAL för cellräkning 
samt cytologi stärker. 

Lymfocytos >25% samt CD4/CD8-kvot > 3,5 talar för 
sarkoidos.

Lymfkörtlar
Lymfadenopati? Ytlig, mediastinal. 
Ofta tillgängliga för extirpation.
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Systemisk sjukdom!
Extrakardiella manifestationer att leta efter:

Hud:
Ärr som ändrat karaktär, papler, andra 
hudförändringar. Lokal lämplig för biopsi?
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Extrakardiella manifestationer att leta efter:

Ögon:
Involverat cirka 25% av individer med bekräftad sarkoidossjukdom
Uveit vanligaste ögonmanifestation. Ljuskänslighet, smärta, röda ögon. Möjligt med biopsi från konjunktiva. 
Alla patienter med nydiagnosticerad sarkoidos skall göra indexundersökning + vid symtom.

Löfgrens syndrom
30% av skandinaviska sarkoidospatienter insjuknar med triaden knölros på underben – hiluslymfom – polyartrit.
Dock ofta mer benignt förlopp samt lägre risk för hjärtengangemang.

Endokrin
Hyperkalcemi trots normalt vit D

CNS
Ovanligare, 3-10% prevalens. Meningit, kranialnervspåverkan, 
myelit.
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Diffdiagnostik

Systemisk sjukdom

• Infektiös, granulomatös infektion
• Tuberkulos
• Syfilis
• Svampinfektion

• Icke-infektiös genes
• Granulomatös polyangit (granulom)

Isolerat hjärtengangemang

• Ischemisk hjärtsjukdom

• Myokarditer
• Jättecell
• Eosinofil
• Lymfocytär

• Kardiomyopatier
• Desmoplakin
• Laminopatier
• ”ARVC”

• Infektiös, granulomatös infektion
• Tuberkulos
• Syfilis
• Svampinfektion

Stämmer 
diagnosen???



22

Diffdiagnostik

Diagnosis and detection of sarcoidosis –
American thoracic soc. 2020

ESC Consensus statement 2024
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• Histologisk diagnos eftersträvansvärt. Vanligen extrakardiell!

• Låg sensitivitet. Vanligen hit rate cirka 10-20%. Uppåt 50% om CARTO-ledd.

• Överväg hjärtmuskelbiopsi om; 

— Svåråtkomlig extrakardiell inflammation

— Isolerat hjärtengangemang

— Vid allvarlig, progressiv klinisk bild (diffdiagnostik).

Diagnostik - hjärtmuskelbiopsi
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Diagnostik - hjärtmuskelbiopsi
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Diagnostik

Ibland enkelt, ibland rejält snårigt. 
Inga validerade, generella, diagnostiska kriterier finns.

Guidelines trycker hårt på MDT-baserad diagnos.

Diagnos viktig för 
1. Immunsuppresiv behandling minskar fibrosutveckling och kammardysfunktion

-recovery?
2. Riskstratifering SCD
3. Även inaktiv sarkoidos skall följas upp
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Diagnostik

Ingen globalt validerad diagnostiska 
kriterier finns.

Baseras till stort på imaging.

MDT!

Två diagnosalternativ:
1. Definitiv diagnos
2. Klinisk diagnos (vanligast)
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Diagnostik – divergerande resultat mellan de olika kriterierna

Många missas sannolikt.
I studier har men sett att endast 10% av inkluderade patienter uppfyller alla tre kriterier samtidigt.

Försvårar forskning och utveckling.  
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Diagnostik - MR

• LV Subepikardiellt
• LV Multifokalt
• Septumengangemang
• HK fria vägg
>90%

• Isolerat midventrikulärt
• Subendokardiellt
• Inget LV-engangemang
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Diagnostik

Mer pragmatiskt 
diagnostikförslag ur 
AHA scientific paper :
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Screening

Systemisk sjukdom pat med sarkoidos löper ökad risk för hjärtsvikt, arytmier och kardiovaskulära events i 
allmänhet. Gemensamma riskfaktorer, utveckling av PH grupp III samt p.g.a. ökad risk för kardiellt sarkoidosengangemang. 

Inget konsensus kring screeningförfarande i publicerade dokument men hög klinisk misstänksamthet och pragmatiskt:

Vid baseline kontrolleras:
1. Kardiell anamnes
2. EKG
3. EKO (HRS JA/American Thoracic Society NEJ)

Om symtom upprepas undersökning och ev. tillägg Holter-EKG.

Mycket oklart kring handläggning/behandling av subklinisk CS, därav ej rekommenderat med rutinmässig hjärtövervakning 
hos helt asymtomatisk patient – trots extrakardiell sarkoidos.
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Utredning

-Tänk hjärtsarkoidos vid:

*idiopatiska höggradiga AV-
block hos <60 år.

*oförklarad ventrikulär
arytmibenägenhet 

*extrakardiell sarkoidos
med tillkomst av 
hjärtsymtom

*Progredierande hjärtsvikt 
trots optimal behandling.

*Dvs - då bilden inte 
stämmer

PM Lund Kardiologi
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Rickard 54 år

Bakgrund:

• Alfa-1-antytrypsin brist, symtomfri. Normal spiro. Följs via lungmedicin.

• Psoriasis sedan sex års ålder. Lindriga besvär.

• Nylig omskärelse pga fimosis. Sökt akutmott. 3 veckor tidigare pga misstänkt infektion                antibiotika
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Aktuellt

• Två veckor sedan besvär av upprepade arytmikänningar, söker AKM men inget fångas. Därefter 

ytterligare en episod 200 slag/min, söker ej.

• Idag nya intermittenta arytmier, andfådd och yrsel samt samtidig bröstsmärta. 



Rickard 54 år
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• Intermittenta VT-skurar, duration cirka 30 sekunder. 5-10 st på 
akuten. 

• Yr och andfådd men syncoperar ej. Symtomfri mellan 
arytmiepisoderna.

• Handläggning?
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• Får Seloken iv på akuten, läggs in på HIA. Ytterligare sustained VT på HIA            Amiodarone 300 mg samt 

Kalium-/Magnesiumsubstitution.

• Kompletterande anamnes tas:

• Arbetar som fastighetsskötare. Ganska så fysiskt inaktiv – kör golfbil i tjänsten.

• Trots allt känt av tilltagande effortutlöst dyspné sista halvåret. Ej bröstsmärta eller andra sviktsymtom.

• Ingen känd kardiell hereditär belastning eller hereditet för SCD.
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DT-kranskärl utan signifikanta stenoser. Högerdominant system. Inga bifynd i avbildade lungor. Ingen 

pleuravätska. 

Startas på sviktmediciner. 



Rickard 54 år
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Rickard 54 år
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• MR:

Utbredd, spridd, kontrastsignal av icke-ischemisk karaktär, kvantifieras till ca 20% av vänsterkammarmyokardiet, med i delar 

också misstänkt positiv ödem-signal. Vänster kammare är måttligt förstorad och har måttligt nedsatt systolisk funktion 

med beräknad EF 38%. Basalt inferolateralt är väggen tunn och akinetisk, sammanfallande med den mest prominenta 

(närmast transmurala) kontrastsignalen. Höger kammare är normalstor och har normal systolisk funktion.

MR-bilden leder i första hand tankarna till hjärtsarkoidos med i delar aktiv inflammation.
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Telemetri:

Enstaka återkommande nsVT 150-160 s/min. Basfrekvens SR 50-55 s/min.

Nästa utredningssteg?
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PET/DT från skallbas till proximala lår med iv kontrast med 245 MBQ F-18 FDG med injektion i 
höger underarm och blodglukos 5,3 mmol/L. Inklusive senserie över hjärtat och speciella 
kostförberedelser.

Inga fokala suspekta upptag i hjärtat.

Inga fokala förändringar i lungparenkymet. Inga patologiskt förstorade lymfkörtlar. Ingen ökad 
mängd pleuravätska eller perikardvätska.

Inga fokala suspekta förändringar i bukens övre parenkymatösa organ. Ingen ascites.

Inga skelettdestruktioner.

Inga fokala suspekta upptag i thorax/buk eller skelett.

BEDÖMNING:
-Inga hållpunkter för metaboliskt aktivt sarkoidosengagemang.
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Sammanfattning:

1. Monomorf, recidiverande ventrikeltakykardi

2. Nedsatt VK-funktion, regional rörelsestörning

3. MR-hjärta med nedsatt VK-funktion, utredd fibros som ej följer kranskärlsområde. Misstänkt aktiv 

inflammation

4. PET-DT utan patologiskt upptag

• Diagnosförslag?

• Vidare utredning/behandling?
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Sammanfattning:

Tolkas i första hand hjärtsarkoidos i inaktiv fas med utbredd ärrvävnad efter utläkt inflammation.

Recidiverande VT ur ärrområde basalt inferolateralt – triggat av infektion??

För att in missa primär kardiomyopati (Desmosomala mutationer) tas gentest kardiomyopatipanel.

Konventionellt ICD-system läggs dagen därpå. Aktuell för VT-ablation om recidiverande episoder (ev behov 

epikardiell approach).

Genetisk testning med kardiomyopatipanel genomförs.
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Erhåller sekundärprofylaktisk ICD dagen därpå.

Sviktoptimeras.

Fortsatt uppföljning för att monitorera arytmiproblematik samt ev. recidiv i aktiv hjärtsarkoidos.



Hjärtsarkoidos – del 2
ST-internat Fredensborg 250930-251001 

Riskvärdering, behandling

Sviktsektionen
US Linköping
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Hjärtsarkoidos del 2
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• Devicebehandling

• Fallgenomgång
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Men först en avstickare….

Kolkicin:

Verkningsmekanism:
Ej fullständigt känd. 

Förberedande utredning:
Leverfunktion, njurfunktion, blodstatus. B12

Kontraindikationer
Leversvikt. Njursvikt. Benmärgssuppression. Graviditet.

Vaksamhet:
Halvera dos vid lätt/måttlig njur- eller leversvikt (minskar clearence). Monitorera blodstatus, leverstatus, el-status 
vid beh.start och var tredje månad.

Biverkning:
Smalt terapeutiskt fönster. Toxiska symtom illamående, kräkning, diarré, blödningsrubbningar. 
Kan orsaka allvarlig benmärgsdepression.

CYP34A



47

Hjärtsarkoidos - riskstratifiering

Dödsorsak SCD hos 80%

Men hur veta vem som skall 
skyddas extra för SCD??
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Finsk registerstudie:
CS diagnos under livet + 
obduktion. 

Nordenswan et al.
Arrythm Electrophys 2018

Hjärtsarkoidos - riskstratifiering

Retrospektiv studie på 
325 CS-pat
-AVB
-EF
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16/143 avled, 14 SCD, 2 HF
9 HTx

AVB som presentation ej benignt tillstånd

Hjärtsarkoidos –
riskstratifiering kammarfunktion och arytmi

Lång delay till diagnos!
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Hjärtsarkoidos
-riskstratifiering via CMR

• LVEF  , 
• Extensiv LGE ca > 10%
• RVEF 
• VT/VF
• HK engangemang FDG/LGE

• 324 pat retrospekt biopsi+ 
CS

• Utfallsmått VT/VF/ICD-
terapi

• Sekundärt 
inläggning/HTx/All cause 
mort.

• LGE% associerad med 
arytmirisk
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CMR
LGE >9,9% eller > 6 LGE-segment verkar 
rimlig cut off
> 15% 5 års-risk SCD
< 5% 5 års-risk

Vissa LGE-fenotyper förenade med 
ökad risk för SCD/VT

Hook sign

Ring like  LGE

RV free wall LGE

Prognosticering - MR
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Prognosticering – pragmatiskt….

• LVEF och LGE viktigaste prediktorerna
• Bedöm MR-svaret. Utbredd LGE och lokalisering?

• Teamdiskussion. ICD även till vissa med normal VK-
funktion utan retledningsstörningar.

PM Lund Kardiologi
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Hjärtsarkoidos (CS) - behandling

• Vilka skall behandlas?
• Klinisk CS/Asymtomatisk CS – pulmonell sarkoidos lämnas

• Vilka mediciner skall sättas in?
• Prednisolon/Metotrexat/MMF/TNFa-blockad

• Hur länge skall jag behandla?

• Vad är målet med behandling?
• Minska symtom och förbättra prognos?
• Minska FDG-upptag?
• Minska fibros?

• Device?
• CRT?
• ICD?
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1) Immunosuppression:

Sannolikt stor möjlighet till återhämtning av 
AV-nodspåverkan på steroider.

Bromsar, snarare än återhämtar, LVEF.

-sämre effekt om sen 
behandlingstart, t.ex. uttalat LVEF 

Hjärtsarkoidos (CS) - behandling
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Hjärtsarkoidos (CS) - behandling

Ytterst svag evidens för- och kring val av behandling.

Primära syftet är att minska fibrosutveckling och hjärtsviktsutveckling. 

Immunsuppression vid CS består av
1. Steroider
2. Immunsuppressiv steroidsparande behandling
3. Biologiska läkemedel
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Hjärtsarkoidos (CS) - behandling

Steroider
Startdos 30-40 mg, nedtrappning efter 1 månad med mål om kortisonfrihet
inom 1 år. 

Till högriskpatienter skall behandlingsinitiering med Solu-Medrol övervägas.

Vid starka biverkningar/komorbiditet kan utsättningsförsök övervägas efter 6 mån hos selekterad grupp.

Recidivrisk!

Att tänka på
Vanligen 2-3 månaders beh. med dygnsdos >20 mg. 

• Pneumocystisprofylax
• Ulcusprofylax
• Benskörhet?

• DXA-scan. 
• Osteoporosprofylax (Kalcipos D om ej hyperkalcem + ev bisfosfonat)
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Helen 50 år

Bakgrund:
EP sedan barndom, då GTKA + frånvaroattacker. Antiepileptika, anfallsfri 15 år. 
Frisk i övrigt, vissa ortostatiska besvär.
Förskolepedagog. Fysiskt aktiv.

Aktuellt:
Söker sin Vårdcentral pga tillkomst av yrselbesvär och frånvaroepisoder vid några tillfällen, plötsligt frånvarande utan 
förkänning. Ibland ökade yrselsymtom vid lägesförändringar. Ej ramlat och slagit sig. 

Handläggning?
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Helen 50 år

EKO:
Normalstora kamrar. Normal systolisk vänsterkammarfunktion. Ingen regionalitet. Normal 
högerkammarfunktion. Inga klaffel av betydelse.

Arbetsprov:
130 W (91%), HF 164 s/min (96%). Avbryter pga andfåddhet. Ingen bröstsmärta.
Avvikande rytmreaktion med tillkomst av LBBB-morfologi under arbete men ej på maxfrekvens. Aberration? 
Efter genomfört arbete….

Holter-EKG:
SR som grundrytm, normal frekvensvariation. 3,2% VES. 146 st breda QRS-taky, snabbaste 168 s/min. 4-5 slag 
i följd. Ingen AV-nodsdysfunktion.
I samband med fysisk aktivitet så som promenader -> breddökade slag vid ökad hjärtfrekvens.
Vid ett tillfälle symtomregistrerad yrsel, då väs normal registrering.
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Helen 50 år

Vidare handläggning?
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Helen 50 år

MR hjärta:
Regionalt nedsatt väggrörlighet basalt-midventrikulärt anteroseptalt-anteriort. I dessa områden ses 
omfattande kontrastsignal med icke-ischemiskt utseende, och tecken till ödem/inflammation. Utöver detta 
också flera mindre områden i vänster kammare med ökad kontrastsignal epikardiellt, också dessa med icke-
ischemiskt utseende. Engagemang ses även av högerkammare med regionalt nedsatt väggrörlighet. Både 
vänster och höger kammare har storlek vid respektive övre normalgräns och beräknad ejektionsfraktion vid 
nedre dito. 

T2LGE
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Helen 50 år

Vidare handläggning?
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Helen 50 år

Man går vidare med hjärtbiopsi som utfaller negativ.
Nytt försök med cartoledd biopsi. Uttalat arytmibenägen vid ingreppen – sustained VT CL 310 ms.
Slutligen fynd av icke-nekrotiserande granulomatös inflammation som vid sarkoidos. Inga hållpunkter 
för jättecellsmyokardit.

ICD-implantation
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Helen 50 år

Mottagningsbesök 3 veckor efter, välmående. Dosfickan inspekteras välläkt.

Uppstartas på Prednisolon (40 mg 1 månad, därefter nedtrappande 2,3 mg/vecka) samt Metotrexat i 
upptitrerande dos, mål 15 mg/vecka. 

-Blodsmittescreening
-Quantiferontest
-Leverstatus, blodstatus
-DXA-scan
-Pneumocystisprofylax
-PPI
-Antikonception

3 dagar efter startad behandling skickas alertsändning från distansmonitor:
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Helen 50 år - Alertsändning

o

1 2

3 10 dagar senare ny HV-terapi. 
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Immunosuppr. Inducerar möjligen arytmier initialt…

Betablockad?



66

Hjärtsarkoidos (CS) – immunsuppressiv behandling

• Metotrexat - steroidsparande behandling
Hämmar folatberoende syntes av nödvändiga byggstenar i DNA och RNA vilket inflammatoriska celler behover för 
replikation. Maximal effekt kan dröja 3-6 månader.

Måldos 15-25 mg beroende på njurfunktion och riskprofil. (Kontraindicerat om eGFR<30, nedsatt leverfunktion, 
benmärgspåverkan. Behandlingsduration flera år.

Lokala rutiner. I Linköping initieras behandling efter remiss till Lungmedicin. Innan remiss skall screening genomföras:
• Blodstatus, leverstatus, elstatus
• Hepatit B/C
• HIV
• Quantiferontest

Biverkningar:
GI-biverkningar (ev Metoject), huvudvärk, benmärgssuppression, leverfibros.
Teratogent.

Blodprover tätt i början, därefter varje månad följt av var 3-4 månad. 
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Hjärtsarkoidos (CS) – immunsuppressiv behandling

• Mykofenolatmofetil (MMF) - steroidsparande behandling
”Antimetabolit”. Hämmar cellykeln, kraftigare på inflammatoriska celler än andra. 

Doseras efter vita blodkroppar. Vanligen startdos 1,5 g 1x2. Dosreduktion om LPK <3.

Biverkningar:
Leukopeni, GI (diarréer, kräkning), infektioner.
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Hjärtsarkoidos (CS) – immunsuppressiv behandling

• TNFa-hämmare – biologiska läkemedel
Antikropp mot TNF-a, ger receptorblockad. Tredje linjens behandling. Ges om behandlingssvikt på sedvanlig 
kombinationsterapi eller möjligen vid komplexa fall. Ofta effektiv behandling. 

Behandling med steroid och MTx innan beh-initiering ger färre episoder med infusionsreaktioner (färre antikroppar mot 
t.ex. Infliximab.

Prednisolon trappas ut snabbare än vid sedvanlig kombinationsbehandling.

I Linköping kan detta ske med assistans från Lungmedicinska kliniken.

Kontraindikationer är aktiv infektion, hjärtsvikt NYHA III-IV, malignitet <5 år.

Biverkningar
Infektioner, hjärtsviktsexacerbation (NYHA III-IV), anafylaktiska reaktioner.
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Hjärtsarkoidos (CS) - behandlingsduration

• Individualisera utefter behandlingssvar och biverkningar.

• Vanligen Prednisolon 1 år, Metotrexat och TNF-a-hämmare 2-5 år. Recidivrisk stor, skall meddelas.
Vid recidiv sannolikt förlängd steroidbehandling i lågdos.
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Hjärtsarkoidos (CS) - behandling

PM Lund Kardiologi
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ICD:
-i praktiken ICD till pat med CS 
och samtidig PM-indikation 
samt enligt 
gängse guidelines.

Hjärtsarkoidos (CS) - device ”Extensive LGE” ej tydligt 
definerat

Högre komplikationsfrekvens
(RV-perforation, infektion, behov 
av repositionering elektroder)

Osäkerhet avseende CSP?



72

PM rekommenderas även om reversibelt AVB. 

Hjärtsarkoidos (CS) - riskstratifiering

PM Lund Kardiologi
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Hjärtsarkoidos (CS) – avancerad sviktbehandling
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Helen 50 år

Därefter stabilt och pat välmående. Ny PET görs 3 mån senare. 
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Helen 50 år

Cirka 12 månader efter kontroll-PET åter till mottagningen. Kortisonfri sedan 2 månader, ”mår bättre än 
på länge”. Åter i arbete. Tränar aktivt. Inga arytmikänningar.

NTproBNP 350
TnT <5

BED:
Inga hållpunkter för recidiv. Nu kortisonfri 2 mån.
Ny FDG-PET för utesluta recidiv.
Metotrexat planeras för ytterligare 2-3 år prel.

Remiss ny DXA-mätning.



76

Helen 50 år

Kontroll FDG-PET efter 3 mån kortisonfrihet:

- Skall detta behandlas?

- Dosökning Metotrexat 17,5 mg/vecka.
- Prednisolon 20mgx1, nedtrappning
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• Tidig kontakt för resonemang kring diagnostik och uppstart behandling

• Knepfall kan diskuteras på regional sarkoidosrond, 1 gång/månad

-Hjärtsviktskardiolog, lungmedicinare, thoraxradiolog, reumatolog

• Skall avrådas fysisk aktivit under rådande aktiv inflammation – tänk myokardit

• Remiss till Linköping för bedömning här. Mål att träffa patienter efter första FDG-PET 

sedan, i de flesta fall, fortsatt uppföljning och PAL-skap på hemorssjukhus

-Initiera först behandling och skicka remisser för undersökningar (DXA, FDG-PET)

Hjärtsarkoidos (CS) - uppföljning
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Take home message – ”Heart disease that doesn’t make sense”

-Tänk hjärtsarkoidos vid:
*idiopatiska höggradiga AV-block hos <60 år.
*oförklarad ventrikulär arytmibenägenhet 
*Snabb kammarfunktionsförsämring trots OMT
*extrakardiell sarkoidos med tillkomst av hjärtsymtom

- Komplettera med FDG-PET/vidare utredning om ARVC-diagnos utan positiv genetik, med:
*snabbt progredierande VK-dysfunktion
*Avvikande LGE-upptag (tex basala septum)
*AV-block
*mediastinal lymfadenopati
*avsaknad av hereditet samt ”fel ålder”

-Isolerad hjärtsarkoidos utan histologi.
*Gentesta!

-Isolerad hjärtsarkoidos utan histologi, utan respons på behandling
*Ifrågasätt diagnos!
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