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Schliisselworter

Todesfalle - Rechtsmedizinische Obduktion

Eine der primaren Aufgaben der Rechtsmedizin ist die Aufklarung unerwarteter
Todesfélle. Speziell das Erkennen seltener Todesursachen setzt ein fundiertes
Wissen um die typischen makromorphologischen Befunde sowie das Einleiten

und die Interpretation entsprechend geeigneter Erganzungsuntersuchungen, etwa
histologischer Verfahren, voraus. Wichtige Differenzialdiagnosen missen bekannt
sein, damit die Todesursache mit vertretbarem diagnostischem Aufwand festgestellt

In der vorliegenden Arbeit werden charakteristische makroskopische und
mikroskopische Befunde der kardialen Sarkoidose (oder granulomatdsen Myokarditis)
und deren Abgrenzung zur Riesenzellmyokarditis anhand von 2 Féllen demonstriert.
In beiden Fallen gab der pl6tzliche Tod einer erwachsenen Person mittleren Alters
Anlass zu einer gerichtlichen Obduktion, die jeweils zur Diagnose einer kardialen
Sarkoidose fiihrte. Die unterschiedlichen Krankheitsverldufe und Befunde werden unter
Berlicksichtigung einschldgiger wissenschaftlicher Literatur diskutiert. Durch eine
sorgfaltige Erhebung der Vorgeschichte und der makromorphologischen Befunde kann
die Verdachtsdiagnose einer kardialen Sarkoidose unmittelbar nach der Obduktion
gedufBert und durch histopathologische Untersuchungen bestétigt werden. Es wird
deutlich, dass eine interdisziplindre Fallarbeit bei seltenen Erkrankungen wie der
kardialen Sarkoidose eine schnelle Diagnose ermdglicht.

Riesenzellmyokarditis - Granulomat6se Myokarditis - Nichtinfektiose Myokarditis - Plotzliche

Einfilhrung in das Thema

Die medizinische Aufkldrung von pléotzli-
chen Todesféllen aus natirlicher Ursache
gehdrt zum rechtsmedizinischen Arbeits-
alltag. Speziell die Abklarung von selte-
nen Todesursachen erfordert eine profun-
de Kenntnis typischer makromorphologi-
scher Befunde und moglicher klinischer
Manifestationen. Nur so ist es moglich,
schon wahrend der Obduktion unter Be-
riicksichtigung der Vorgeschichte zu einer
Arbeitsdiagnose zu gelangen, sodass sinn-
volle erganzende Untersuchungen einge-
leitet werden kdnnen.

Die Sarkoidose ist eine systemische Er-
krankung, die neben anderen Organsyste-
men auch das Herz betreffen kann. Eine
kardiale Sarkoidose oder, wenn der Nach-
weis sarkoidosetypischer Verdnderungen
in anderen Organen nicht gelingt, eine
idiopathische granulomatdse Myokarditis
kannsichineinem pl6tzlichen Herztod ma-
nifestieren, ohne vorher symptomatisch
gewesen zu sein. Die wichtigste Differen-
zialdiagnose der kardialen Sarkoidose ist
die Riesenzellmyokarditis [1, 2], bei der
es sich ebenfalls um eine nichtinfektiose
Myokarditis handelt.

Im Folgenden werden 2 Félle von pl6tz-
lichem Herztod vorgestellt. Die postmor-
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talen Diagnosewege werden anhand der
einschldgigen wissenschaftlichen Literatur
beschrieben. Vor allem werden differen-
tialdiagnostische Uberlegungen zur Ab-
grenzung der kardialen Sarkoidose von der
Riesenzellmyokarditis aufgezeigt.

Falldarstellungen

Fall 1

Anamnese
Zur Obduktion gelangte die Leiche einer
55 Jahre alt gewordenen Frau. Nach An-
gaben ihres Ehemannes habe sie im Bett
gelegen und am friihen Morgen plétzlich
um Luft gerungen. Nachdem die Frau das
Bewusstsein verloren habe, habe der Ehe-
mann unmittelbar mit Wiederbelebungs-
- ;k mafBnahmen begonnen, welche durch <.jen
Notarzt fortgesetzt worden seien. Schlief3-
Abb. 1 A Ubersicht des praparierten Herzens mit Blick in den linken Ventrikel. Die Lasionen des Myo- lich seien die MaBnahmen vor Ort erfolg-

kards (a) sind durch das Endo- (b) und Epikard (c) sichtbar. Die innere Besichtigung erbrachte einen los eingestellt worden. Nach den Anga-
aufflligen Herzbefund, der die Annahme eines akuten Herzpumpversagens nahelegte ben des Ehemannes seien keine relevan-

. S - [ — ten Vorerkrankungen bekannt gewesen.
b / Die Verstorbene habe sich ldngere Zeit
; ‘ 5% : nicht in arztlicher Behandlung befunden.
MR 2 : // ‘ 64 Ein Allgemeinmediziner, welchem die Ver-
” . ' - storbene personlich nicht bekannt war, be-
= : ‘ L scheinigte eine ungekldrte Todesart und
z AR \ verstandigte die Polizei. Auf der Todes-
bescheinigung wurde vermerkt, dass die
Verstorbene vor ihrem Tod keine gesund-
. : heitlichen Beschwerden angegeben habe.
\: he -_t G © . AlsVorerkrankung wurde auf der Todesbe-
B Foae £ 1 s g S A 3 / scheinigung lediglich eine Eisenmangel-
e . andmie dokumentiert. Die Leichenschau
SN ‘. X ) vor Ort ergab keine Hinweise auf eine Ge-
' : walteinwirkung.

Ex B | N : " Obduktionsbefund

WS e ; 7y SR : AN ‘ Bei der duBeren Besichtigung der Leiche
B0} 140 ST : A (169cm, 77kg) waren an postentziindli-
: e che Hyperpigmentierung erinnernde, fle-
i \ q il ckige Hautveranderungen im Gesicht, an
S b AR SRR der Brust, an den Armen und an den
= ' : NG 1 Beinen zu erkennen. Bei der inneren Be-
o DA ' Vi1 bAe : P sichtigung wurde eine linksbetonte kon-

a LN C ¢ i 4 . . . .
zentrische Herzhypertrophie (Herzgewicht
Abb. 2 A Histologische Darstellung von Fall 1. HE-gefarbtes Gewebe in der Ubersicht (a) (VergroRe- 438 g) festgestellt. Besonders auffdllig wa-

rung 5x) und VergroBerung (b,c) (VergréBerung 10x) mitlymphohistozytarer Infiltration, Riesenzellen ren umschriebene groBfleckige Verinde-
und epitheloiden Granulomen. Im Hintergrund ist eine Fibrose zu erkennen

3
.
o

rungen des Myokards, die sich auch auf das
Endokard ausdehnten (@ Abb. 1). Die La-
sionen waren von grau-weiler Farbe und
grober Textur; sie wirkten narbenartig. Sie
waren (berwiegend im linken Ventrikel
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Tab. 1

Kardiale Sarkoidose (granulomatdse Myokarditis) und Riesenzellmyokarditis im Vergleich

Kardiale Sarkoidose (KS)/idiopathische granulomatdse Myokarditis

Riesenzellmyokarditis (RZM)

Fibrose. Riesenzellen meist im Zentrum von Granulomen [5]

Klinische Fehlende extrakardiale Symptome und sogar eine vollig asymptomatische Erkran- | Wie bei KS haufig Kardiomyopathie mit
Aspekte kung bis zum plétzlichen Herztod sind nicht ungewdhnlich; Erstdiagnose haufig Rhythmusstérungen, aber noch schnelle-
postmortal [3, 4] rer, fulminanterer Verlauf und schlechtere
Prognose [5]
Wenn kardiale Symptome vor dem Tod auftreten, dann stehen entweder Rhyth- Seltener als bei KS kommt es zu Synkopen
musstorungen oder Zeichen der Herzinsuffizienz im Vordergrund. Ab Symptom- und plétzlichem Herztod, haufiger werden die
beginn meist nur noch relativ kurzes Uberleben [3] Betroffenen vor ihrem Tod mit Zeichen einer
Haufiger Reizweiterleitungsstérungen als bei der RZM [5] Herzinsuffizienz symptomatisch 5]
Todeintritt gehduft bei kdrperlicher Ertiichtigung [4], aber auch in Ruhe/im Schlaf
[6]. Insgesamt bezogen auf die Wochen vor dem Tod tendenziell symptoméarmer
als die RZM [7]
Makroskopie | Meist erhdhtes Herzgewicht [3], hypertrophe oder (hdufiger) dilatative Kardiomyo- | Ausgedehnte hdmorrhagische Bereiche und
pathie [5] Nekrosen [9, p. 201]
Manchmal Perikarderguss, selten Perikarditis [8]
Weie, feste Areale, hdufig durch das Epi- und/oder Endokard sichtbar [4]. Myokard
mit disseminierten fleckigen, knotig-herdférmigen oder bandartig konfigurierten
Lasionen [3]
Areale meist in der freien Wand der linken Kammer, in den linksventrikuldren Papil-
larmuskeln und im Ventrikelseptum, v.a. im oberen Anteil (AV-Block) [4]!
Mikroskopie | Nichtverkdsende Granulome mit begrenztem Lymphozyteninfiltrat und fleckiger Riesenzellen, aber nicht innerhalb von Granu-

lomen und mit weniger Fibrose in der Nach-
barschaft, vielmehr assoziiert mit diffuser
und ausgepragter lymphozytarer Infiltration
und myozytaren Nekrosen, ferner kénnen
Histiozyten und Eosinophile vorkommen [5]

Granulome sind im Myokard weniger scharf begrenzt und weniger organisiert als
die typischen Sarkoidose-Granulome in Lymphknoten und anderen Organen [3]

Zwei Verteilungstypen von Granulomen im Myokard: Disseminierte Verteilung oder
kontinuierliche Ausbreitung, im Parenchym oder interstitiellen Bindegewebe [3]

Kein Unterschied zur RZM in der Anzahl an Riesenzellen [7]

hans-Typ) — haufig!

Verschiedene Typen (entsprechend dem Alter der jeweiligen Lasion, kénnen ne-
beneinander vorkommen) [3]:

Exsudativer Typ (Lymphozyten, diffuses Odem, Histiozyten)

Granulomtyp (Epitheloidzellgranulome mit Riesenzellen und Lymphozyten)
Gemischter Granulom- und Fibrosetyp (atrophe Epitheloidzellgranulome und
Myokardfibrose, manchmal viele Riesenzellen vom Fremdkorper- und vom Langer-

Fibrosetyp (Myokard durch fibrohyalines Gewebe ersetzt, sparlich Lymphozyten)

Epikardiales Fett nicht einbezogen [9, p. 110]

sichtbar, hier v.a. im herzbasisnahen An-
teil des Septum interventriculare, und in
den Papillarmuskeln der Trikuspidalklap-
pe. Die Vorhofe waren nicht betroffen.
Neben den blutreichen Organen mit obe-
rer venoser Einflussstauung sowie Lungen-
6dem, Schocknieren und akut gestautem
Milzgewebe waren makroskopisch keine
dem kardialen Befund ahnlichen Veran-
derungen an den ibrigen Organen sicht-
bar. Die Lymphknoten waren nichtabnorm
vergréert. Dem makroskopischen Aspekt
zufolge wurde ein kardiales Versagen auf
dem Boden einer unbekannten (systemi-
schen?) Erkrankung als Todesursache an-
genommen. Eine Myokarditis wurde ver-
mutet, und histologische Untersuchungen
wurden veranlasst.

Die histologischen Untersuchungen
zeigten eine ausgedehnte noduldre lym-
phohistiozytare Infiltration unter Einbezie-
hung der noch verbliebenen Kardiomyo-
zyten. Im Hintergrund war eine Fibrose zu
erkennen (@ Abb. 2). Die Infiltration war
nichtauf das Myokard beschrankt, sondern
wucherte in das angrenzende Weichge-
webe hinein. Es fanden sich auch einige
nichtzusammenhdngende entziindliche
Knétchen. Innerhalb der Infiltration zeig-
ten sich viele Riesenzellen und epitheloide
Granulome ohne verkdsende Nekrosen
(@ Abb. 4b mit CD68 und ¢ mit Siriusrot).
Der eher noduldre Aspekt, die epitheloi-
den Granulome und die Ausdehnung in
das perikardiale Weichgewebe sprachen
fiir eine kardiale Sarkoidose vom kombi-

nierten granulomatdsen und fibrotischen
Typ und trotz der vielen Riesenzellen
gegen eine Riesenzellmyokarditis.

Diagnose

Zusammenfassend konnte eine kardiale
Sarkoidose (oder idiopathische granulo-
mat6se Myokarditis) als Todesursache fest-
gestellt werden. Infektiose Myokarditiden
sowie ischdmische Veranderungen wur-
den bereits aufgrund der makroskopischen
Befundealsunwahrscheinlich erachtet. Die
Ausdehnung auf das Endokard, die Ver-
teilung der Lasionen mit fokalem Befall
des linken Ventrikels und das narbige Er-
scheinungsbild der einzelnen Lasionen be-
griindeten den Verdacht auf eine kardia-
le Sarkoidose (B Tab. 1). Eine Riesenzell-
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Abb. 3 A Histologische Darstellung von Fall 2. HE-gefarbtes Gewebe in der Ubersicht (a) (VergroRe-
rung 5x) und VergroBerung (b,c) (VergroBerung 10x) mit teilweise spérlicher lymphohistozytarer In-
filtration, Riesenzellen, Fibrose und epitheloiden Granulomen, die das Myokard zerstoren und eine

Fibrose hinterlassen

myokarditis konnte mikroskopisch ausge-
schlossen werden. Der klinische Verlauf
mit fehlenden extrakardialen Symptomen
und Erstmanifestation durch einen pl6tz-
lichen Herztod erschien ebenfalls passend
zur kardialen Sarkoidose.

Bei den dermatologischen Befunden
handelt es sich hdchstwahrscheinlich um
Zufallsbefunde, die nicht im Zusammen-
hang mit der todesurséachlichen Erkran-
kung stehen. Es kann jedoch nicht aus-
geschlossen werden, dass diese Befunde
abgeheilte Hautmanifestationen einer sys-
temischen Sarkoidose sind.

Fall 2

Anamnese
Ein 41-jahriger Mann erhielt am Tag sei-
nes Todes Besuch von einem Bekannten. In
Anwesenheit seines Bekannten kollabierte
der Mann unerwartet. Die hinzugerufenen
Rettungskrafte unternahmen Wiederbele-
bungsversuche, die jedoch vor Ort erfolg-
los beendet werden mussten.

Der Verstorbene trat in der Vergangen-
heit als Heroinkonsument auf, galt aber als
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,Clean”. Zudem seien nicht ndher beschrie-
bene ,Herzprobleme” bekannt gewesen.
Eine von der Polizei vorgelegte Kopie ei-
nes Arztbriefes ergab die Diagnosen ei-
ner linksbetonten , dilatativen Kardiomyo-
pathie” mit eingeschrankter Herzleistung
sowie einer Sarkoidose mit ausgedehnter
pulmonaler Beteiligung.

Obduktionsbefund

Obduziert wurde die Leiche eines stark
ibergewichtigen Mannes (182 cm, 148 kg)
mit ausgedehnter Blutstauung im Kopf-
und im Halsbereich. Das Herz wog 837g.
Es zeigte eine abgerundete Herzspitze, die
durch den linken Ventrikel gebildet wur-
de. Die Kammerwanddicken maf3en rechts
0,6cm bzw. links 2cm. Auf dem Flach-
schnitt durch die Wand des linken Ven-
trikels sowie beim Anschneiden der Pa-
pillarmuskeln zeigte sich ein diffus weil3-
lich geflecktes Myokard mit verwaschener
Gewebszeichnung. In der Wand des rech-
ten Ventrikels fanden sich ebenfalls einige
grau-weille, fleckige Veranderungen. Die
Koronararterien waren unauffallig. Es be-
standen eine chronische und akute Leber-

stauung. Zudem war ein verfestigtes Lun-
gengewebe auffallig, in dem hirsedhnliche
Knotchen zu tasten waren.

Die chemisch-toxikologischen Zusatz-
untersuchungen ergaben keinen Hinweis
auf einen akuten Drogenkonsum.

Die histologischen Untersuchungen
zeigten wie im Fall 1 einen knotigen
Umbau des Myokards mit lymphohistio-
zytarer Infiltration und vielen Riesenzellen
(@ Abb. 3). Hier waren die Riesenzellen
noch prominenter. AuBerdem zeigten sich
einige schlecht abgegrenzte epitheloide
Granulome ohne verkdsende Nekrosen
(@ Abb. 4e). In vielen Bereichen war die
Entziindung ausgebrannt und hatte fibro-
tisch umgebautes Gewebe hinterlassen
(8 Abb. 4f). Auch in diesem Fall waren die
Verdanderungen nicht vollstandig auf das
Myokard beschrankt.

Zusammenfassend sprachen auch im
Fall 2 die verwaschen abgegrenzten, nicht-
verkdsenden Granulome und die Fibrose
fir eine kardiale Sarkoidose vom kombi-
nierten granulomatdsen und fibrotischen
Typ, die hier teilweise im Ubergang zum
fibrotischen Typ war. Das noduldre Ver-
teilungsmuster, die epitheloiden Granulo-
me und die Ausdehnung auf das angren-
zende Gewebe sprachen trotz der starken
Riesenzellkomponente gegen eine Riesen-
zellmyokarditis.

Diagnose
DerVerdachteinerHerzbeteiligung beisys-
temischer Sarkoidose ergab sich bereits
am Obduktionstisch aufgrund der typi-
schen Befunde im Myokard beider Ven-
trikel und in der Lunge. Die Zeichen der
Herzhypertrophie und -insuffizienz waren
wesentlich ausgepragter als im ersten Fall.
Mikroskopisch wurde der Verdacht auf ei-
ne kardiale Sarkoidose bestatigt; eine Rie-
senzellmyokarditis konnte ausgeschlossen
werden (@ Tab. 1).

Die Anamnese mit zuvor bekannter Sar-
koidose der Lungen und ,Herzproblemen”
vor dem Tod passt zu einer kardialen Sarko-
idose, stellt aber im Vergleich zum ersten
Fall eine andere Verlaufsform mit einem
symptomatischen Verlauf {iber einen |an-
geren Zeitraum dar.



Abb. 4 A Histologischer Vergleich beider Falle. HE-Farbung (a,d) (VergroBerung 5x), Immunhistochemie mit CD68 zur Her-
vorhebung von Histiozyten und Granulomen (b,e) (VergréBerung 5x) sowie Siriusrotfarbung zur Darstellung der Fibrose (c,f)
(VergroBerung 5x)

Diskussion

Die Sarkoidose ist eine systemische Erkran-
kung unbekannter Atiologie, die verschie-
dene Organsysteme betreffen kann und
sich histologisch durch nichtverkdsende
Granulome auszeichnet. Ein Herzbefall ma-
nifestiert sich nicht selten erst durch den
plotzlichen Herztod, wie klinisch-patholo-
gische Erhebungen und Einzelfallstudien
[3,4, 6, 10] zeigen. Fehlende extrakardiale
Symptome in Fallen todlich verlaufender
kardialer Sarkoidose scheinen nicht unge-
wohnlich zu sein. Vereinzelt wird disku-
tiert, ob sich gar eine negative Korrelati-
on zwischen der Auspragungsstarke des
kardialen und des extrakardialen Befalls
behaupten lasst [8]. Auch postmortal erst-
diagnostizierte Fille kardialer Sarkoidose
ganz ohne Nachweis sarkoidosetypischer
Verdanderungen in anderen Organen sind
beschrieben [7]. Einerseits ist hier die Mog-
lichkeit einer isolierten kardialen Sarkoi-
dose bzw. idiopathischen granulomatdsen

Myokarditis zu erwégen, die bei lingerem
Uberleben vielleicht in eine systemische
Sarkoidose (ibergegangen ware. Anderer-
seits kdnnten in einem Teil dieser Falle ex-
trakardiale Krankheitsherde bei makrosko-
pisch unauffalligen Organen und Geweben
der mikroskopischen Untersuchung ent-
gangen sein [4]. Es ist z.B. denkbar, dass
befallene Lymphknoten nicht erkennbar
vergroBert waren und daher einer histo-
logischen Untersuchung gar nicht erst zu-
gefiihrt wurden.

Diagnostische Schwierigkeiten kdnnen
gerade beim Fehlen extrakardialer Befun-
dein der Abgrenzung der kardialen Sarkoi-
dose von der Riesenzellmyokarditis liegen.
Beide Entitdten sind nichtinfektiose Myo-
karditiden, die sich in einem pl&tzlichen
Herztod manifestieren kénnen [6, 11]. Die
korrekte Diagnose kann jedoch in Zusam-
menschau der makroskopischen Befunde
und des klinischen Verlaufs mit den Er-
gebnissen der histopathologischen Unter-
suchungen gestellt werden (@ Tab. 1).

Fazit fiir die Praxis

Die gegenstandlichen Fille demonstrieren
eine seltene, aber typische Ursache des plotz-
lichen Herztodes mit unterschiedlichen klini-
schen Verlaufen. Eine interdisziplindre Fall-
beurteilung kann helfen, auch seltene Er-
krankungen in der gerichtlichen Obduktion
korrekt zu diagnostizieren. Klinisch sollte
bei der Erstdiagnose einer Sarkoidose an ei-
ne mdgliche Herzbeteiligung gedacht und
die Maglichkeit des Auftretens einer solchen
auch in der Verlaufsbeobachtung beriicksich-
tigt werden.
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Sudden cardiac death in two cases of cardiac sarcoidosis

One of the primary objectives of forensic pathology is the resolution of unexpected
fatalities. In particular, the identification of rare natural causes of death requires

a sound knowledge of typical macromorphological findings as well as initiation

and interpretation of appropriate supplementary examinations, such as histological
procedures. In order to follow the correct postmortem diagnostic pathways, important
differential diagnoses also need to be taken into consideration.

In this article the characteristic macroscopic and microscopic findings of cardiac
sarcoidosis (or granulomatous myocarditis) and the differentiation from those of giant
cell myocarditis are demonstrated based on two cases. In both cases, the sudden
death of a middle-aged adult gave rise to a forensic autopsy, which ultimately led to
the diagnosis of cardiac sarcoidosis. Various disease courses are discussed by means
of these cases in consideration of relevant scientific publications. With a thorough
evaluation of anamnestic and macromorphological findings, the suspected diagnosis
of cardiac sarcoidosis can be verified immediately after the autopsy. Histopathological
examinations can confirm the diagnosis. This confirms that interdisciplinary casework
enables a rapid diagnosis in cases of rare diseases, such as cardiac sarcoidosis.
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