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1. Geltungsbereich
Erkrankungen des Perikards von der Fetalzeit bis zum jungen Erwachsenenalter

2. Methodik

Die Konsensfindung in der Leitlinienkommission erfolgte nach eingehender
Literaturrecherche in einem zweistufigen Delphi-Verfahren:

1. Schriftlich per E-Mail-Umlauf

2. Mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess
Handlungsempfehlungen wurden soweit moglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt
(siehe Tab.1).

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade fur die in der Leitlinie enthaltenen

Handlungsempfehlungen.
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2.1 Abkurzungen

AN A ettt oo e et e e ee e et eeeaateeaateeeaeeeaaseeeaaeeeeteeeaseeeaneeeaaseeeaneeaaneeeanneeaneeans Antinukleare Antikérper
AN G A ettt e e e e e ae e et e e eneeeneeen Antineutrophile zytoplasmatische Antikérper
SR Brain natriuretic peptide
] SO USSTSRRR Blutsenkungsgeschwindigkeit
011 S Balanced steady state free precession
L7 1 | SR Myokardiale Kreatinkinase
L7 S C-reaktives Protein
2 ST Computertomographie, Computertomographie
DA e e eeeeeeeeteeeeaeeeesteeesseeeeeteeeaseeeseseesaseeeaseeessseeeaseeeiseeiaseeeasseeanseeaaseeaaseeeaneees Ductus arteriosus
1] SR Deutsche Gesellschaft fiir Padiatrische Kardiologie
(USSR Elektrokardiogramm
e SR European society of cardiology
I ettt ettt oottt ete e oo a e e e te e e eaee e eeeeaaeeeaneeeeaneeseeeanteeeseeeanneeaaneeaanneens Familiares Mittelmeerfieber
GM-CSF ., Granulozyten-Monozyten-Kolonien-stimulierender Faktor
o PP S Humanes Immunodefizienz Virus
o 110 USSR Herztransplantation
10 SR Intercostalraum
L ettt ettt ettt et e et et eeeeeoeeeeaaeeeeaeeeeeeeeeseeeeseeeaseeeinseeeaseeeaseeessseeeaseteaseeeiaseeiaeeeaaseeaaneeeaneeeaneen Interleukin 1
e S Interleukin-1-alpha
e Interleukin-1-beta
LB ettt et ettt et e et et eeeeoeeeeaaeeeeaeeeeteeeaseeeeaseeeaseeeenseeeaseeeaseeessseeeaseeeaseeeinseeianeeeaseeaaneeeaneeeaneen Interleukin 6
1 S Idiopathische rekurrierende Perikarditis
VLG e Intravendse Immunglobuline
Y Interventrikulares Septum
B SRS Juvenile rheumatoide Arthritis
LA P ettt ettt teeeteeeeteeeteeeaeeeeaseeeaaeeeeaseeeaseeeesteeeaseeeiaseeiaseeeanseeaaseeeaeeeaeeeeareeaans Linksatrialer Druck
0 SRS Lactatdehydrogenase
O Late gadolinium enhancement
L ettt ettt et et et e e eeeeteeeoaeeeeateeeteeeeseeiaseeeaaeeeieeeeaseeesseeeeseeiaseeeaseeiaseteaneeeaeeeanseeeaseeaans Linker Ventrikel
IR I SR Linksventrikularer enddiastolischer Druck
Y S Left ventricular rapid filling wave
S Multisystemmic inflammatory syndrome in children
L/ S PUSSTSRR Magnetresonanztomographie
I ST 115 OSSP Nonsteroidal antiinflammatory drugs
N PR New York Heart Association
N SRS Pulmonalarteriendruck
P O R et ettt eeeeate e ettt e e eee ettt eaaeeeaneeeeaeeeaseeeanteeeaseeeanneeaaneeaaneeens Polymerasekettenreaktion
O SR Pulmonalkapilarer Verschlussdruck, Wedgedruck
U Perikarderguss
N OSSR Positronenemissonstomographie
1Y USSR Paediatric Inflammatory Multisystem Syndrome
e (SRS Perikarditis constrictiva
e TS Postperikardiotomiesyndrom
R A et et ettt e et et et ee e e teeeteeeeaeeeaeteeeaaneeaneee ettt eseeeanteeaateeeanneeaneeenes Rechter Vorhof (right atrium)
USSR Rechtsatrialer Druck
1 PR Restriktive Kardiomyopathie
RV ettt ettt et ettt oottt e ottt oo teeeeaeeeoaeeeaaeeeeaeeeeaseeeaseeeaseeeeateeeaneeeaaseeeanteeaaneeeaneeeaneeeaseeeaneens Rechter Ventrikel
RVEDP ettt et e e s e e e e e e e e e neeeeeeenaneen Rechtsventrikularer enddiastolischer Druck
Y25 TS Rechtsventrikularer systolischer Druck
SARS-COV-2 et Schweres Akutes Respiratorisches Syndrom Coronavirus 2
LS S Systemische juvenile idiopathische Arthritis
ST USSR Systemischer Lupus erythematodes
ST O PR Single-Photon-Emissionscomputertomographie
S ettt et et oo eeeeeeteeeeateeeeteeeeseeiaseeeesfeesseeesseeessseeieseeeisseeiaseeesceesssteeaseeeasseeiaseeeanseeiaseeeanes Schwangerschaft
SOV et et e e ettt te e e tee e eeeaeeeeaaeeeaeee ettt eaaeee ettt eaneeeaaseeeaneeeaneeeanneeanneeans Schwangerschaftswoche
LI Tumornekrosefaktor
TEE o Transtsophageale Echokardiographie (transesophageal echocardiography)
LI Y 2 TS TNF receptor-associated periodic syndrome
I = SRR Transthorakale Echokardiographie
LY 2N PSSR Videoassistierte Thorakoskopie
YL OSSR Vena cava inferior
1YL TS Vena cava superior
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3. Definition — Klassifikation — Basisinformation

Das Perikard umschlief3t das Herz und die proximalen Anteile der herznahen grof3en Gefalle.
Es besteht aus einem parietalen und einem viszeralen Blatt. Letzteres liegt dem Herzen direkt
an und wird auch als Epikard bezeichnet. Zwischen den beiden Blattern befindet sich der
perikardiale Raum, in dem sich wenige Milliliter perikardiale Flussigkeit befinden. Das Perikard
verankert das Herz im Mediastinum und schuitzt es vor Infektionen.

Perikardiale Erkrankungen konnen entweder isoliert oder als Teil einer Systemerkrankung
auftreten.! Sie prasentieren sich haufig in Form verschiedener heterogener und ggf.
Uberlappender Krankheitsbilder, einschlieflich inflammatorischer Perikarditis,
Perikarderguss, konstriktiver Perikarditis und perikardialer Raumforderungen.

3.1 Perikarditis

Die Perikarditis ist eine Inflammation des Perikards, die sich mit oder ohne Perikarderguss
manifestieren kann.! Sie kann akut auftreten (Dauer < 4-6 Wochen), rekurrierend verlaufen
(erneutes Auftreten einer Perikarditis nach einem symptom- und therapiefreien Intervall von
4-6 Wochen), und/oder persistieren bzw. chronisch anhalten (Erkrankungsdauer 4-6 Wochen
bis 3 Monate bzw. 2 3 Monate)." Das Myokard kann bei Perikarditis mitbetroffen sein (sog.
Myoperikarditis) oder das Perikard kann bei einer Myokarditis mitbetroffen sein (sog.
Perimyokarditis).>* Die Perikdarditis kann verschiedenste infektiologische und nicht
infektiologische Atiologien aufweisen.’>® Das Postperikardiotomiesyndrom (PPS), eine
Inflammation des Perikards nach Herzoperation, tritt nicht selten nach herzchirurgischen
Eingriffen auf und ist gesondert zu betrachten.’

3.1.1 Akute Perikarditis

Die Atiologie der akuten Perikarditis kann in infektiologische und nicht infektiologische
Ursachen unterteilt werden (siehe Anhang 1). Eine der haufigsten nicht infektiologischen
Ursachen ist das PPS.68 Bei einem grofRen Anteil der Perikarditiden kann keine spezifische
Ursache identifiziert werden. Diese Falle werden daher als ,idiopathisch® bezeichnet.®°
Da angenommen wird, dass diesen Fallen Uberwiegend eine virale Ursache zugrunde liegt,
werden die Begriffe ,idiopathische Perikarditis’ und ,virale Perikarditis’ teilweise synonym
verwendet.®-!" Die Nomenklatur ist daher in der Literatur uneinheitlich. Die Ursache infektioser
Perikarditiden ist abhangig von der geographischen Lage. In den nicht industrialisierten
Landern bestehen haufig tuberkulése Perikarditiden,'?'® hingegen Giberwiegen in entwickelten
Industrienationen virale bzw. idiopathische Perikarditiden.'°

Die diagnostischen Kriterien fur eine Perikarditis im Kindes- und Jugendalter sind dieselben
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wie im Erwachsenenalter (Tabelle 1). Die klinischen Symptome und das diagnostische

Vorgehen sind in den entsprechenden Kapiteln dieser Leitlinie beschrieben.

Tabelle 1: Diagnostische Kriterien der akuten Perikarditis (modifiziert nach?)

Mindestens zwei der vier Kriterien miissen efflillt sein:

1) Thorakale Schmerzen

2) Perikardreiben

3) Neu aufgetretene, diffuse ST-Hebung oder PR-Senkung im EKG
4) Neu aufgetretener oder zunehmender Perikarderguss

Weitere, die Diagnose unterstlitzende Befunde:

Erhohte Inflammationsmarker in der Labordiagnostik (CRP, BSG, Leukozytose)
Nachweis einer Inflammation des Perikards in der Schichtbildgebung (CT, MRT)

3.1.2 Chronische Perikarditis

Die persistierende bzw. chronische Perikarditis ist charakterisiert durch anhaltende
Symptomatik einer Perikarditis ohne klare Remission flir > 4-6 Wochen bzw. 2 3 Monate.”":4
Die Datenlage bezuglich einer chronischen Perikarditis im Kindes- und Jugendalter ist sehr
sparlich. Eine Fallserie mit 102 padiatrischen Patienten ergab, dass 13 % aller Patienten mit
neu aufgetretenem Perikarderguss einen chronischen Perikarderguss entwickelten.’* Das
Risiko fur einen chronischen Verlauf war nicht abhangig von der Notwendigkeit einer initialen
Drainage des Perikardergusses, der GroRe des Perikardergusses, der Atiologie des
Perikardergusses oder dem Alter des Patienten. Im Erwachsenenalter entwickeln 2—-15 % der
Patienten mit Perikarditis eine chronische Perikarditis;”-'> das Risiko ist bei einer tuberkulésen
Perikarditis besonders hoch.”'® Die therapeutischen Mdglichkeiten bei einer chronischen
Perikarditis entsprechen im Wesentlichen denen bei einer akuten Perikarditis und werden im

Kapitel ,Therapie‘ abgehandelt.

3.1.3 Rekurrierende Perikarditis

Eine rekurrierende Perikarditis ist definiert als erneutes Auftreten einer Perikarditis
entsprechend den diagnostischen Kriterien in Tabelle 1 nach einem symptomfreien Intervall
von 4 - 6 Wochen." Sie betrifft etwa 20-30 % aller Kinder und Jugendlichen mit Perikarditis.® "
Als Risikofaktoren fur eine rekurrierende Perikarditis gelten (bei der ersten Episode)
besonders hohe Inflammationsparameter (BSG = 50 mm/hr, CRP = 125 mg/L), das Fehlen

einer myokardialen Beteiligung/Myokarditis, sowie eine Therapie mit Corticosteroiden.'7.18
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Nach einer Therapie mit Colchicin bei der zweiten Episode ist das Risiko fur weitere
Rekurrenzen geringer.'”'® Die Studienlage lber den Einfluss unterschiedlicher Atiologien
(idiopathisch/nicht-idiopathisch) auf das Entstehen einer rekurrierenden Perikarditis ist
divergent.

Eine rekurrierende Perikarditis imponiert klinisch wie eine akute Perikarditis. Fur die
rekurrierende Perikarditis gibt es im Kindesalter kein einheitliches Therapiekonzept.
Randomisiert kontrollierte Studien fur die Altersgruppe sind bislang nicht vorhanden. Details

zu therapeutischen Uberlegungen sind im Kapitel ,Therapie‘ abgehandelt.

Kernaussage 1: Leitlinie Perikarderkrankungen

Definition der Perikarditis U

- Die Perikarditis ist eine inflammatorische Erkrankung des Perikards und kann mit oder

ohne Perikarderguss einhergehen.

- Bei der akuten Perikarditis wird 4-6 Wochen nach Beginn der Symptomatik eine
vollstandige Remission ohne fortgesetzte medikamentdse Therapie erzielt.

- Bei der persistierenden Perikarditis liegt eine anhaltende Symptomatik oder

Therapiebedurftigkeit iber 4—6 Wochen bis 3 Monate vor.

- Bei der chronischen Perikarditis liegen anhaltend Symptome oder eine
Therapiebedurftigkeit von Uber 3 Monaten vor.

- Bei einer rekurrierenden Perikarditis tritt nach einem therapie- bzw. symptomfreien

Intervall von 4-6 Wochen eine erneute Symptomatik auf.

4. Epidemiologie

Primare Erkrankungen des Perikards im Kindes- und Jugendalter sind selten. Bislang fehlen
grolRere europaische epidemiologische Studien fur diese Altersgruppe. Eine US-
amerikanische Studie aus drei padiatrischen Zentren ergab das Vorliegen einer Perikarditis
bei 4,7 % aller padiatrischen Patienten, die sich in der Notaufnahme mit Thoraxschmerzen
vorstellten.’® Eine weitere US-amerikanische Studie aus zwei tertidren Zentren hingegen
konnte lediglich bei 7 von 4436 (0,016 %) padiatrischen Patienten mit Thoraxschmerzen eine
Perikarditis als Ursache fur die Symptomatik feststellen. Unter den Fallen mit kardiovaskular
bedingten Thoraxschmerzen lag der Anteil an Perikarditiden in dieser Studie bei 29 % (7 von
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24).2° In einer Studie mit Daten aus dem finnischen Nationalregister wurde gezeigt, dass 4 %
der 16- bis 20-jahrigen Patienten, die aufgrund einer kardiovaskularen Erkrankung stationar
aufgenommen wurden, an einer Perikarditis litten.?' Mannliche Jugendliche sind haufiger von
einer Perikarditis betroffen als weibliche Jugendliche oder Patienten anderer
Altersgruppen.®?

Eine Myoperikarditis liegt bei etwa 15 % aller viralen oder idiopathischen Perikarditiden im
Kindesalter vor.> Das PPS macht etwa 38-54 % aller Perikarditiden im Kindes- und
Jugendalter aus,®® tritt nach 3-28 % aller herzchirurgischen Eingriffe im Kindes- und
Jugendalter auf 22724 und fiihrt bei 1,1 % der Kinder zur erneuten stationaren Aufnahme.?®
Kinder unter 2 Jahren sind insgesamt deutlich seltener vom PPS betroffen;? bei
Erwachsenen werden Haufigkeiten zwischen 1,7 % und 15 % genannt.”?” Insgesamt nimmt
im Kindesalter das PPS proportional zu und die infektiése Perikarditis ab.5-8

Eine rekurrierende Perikarditis betrifft 22—-36 % aller Patienten mit Perikarditis im Kindes- und
Jugendalter.®'” In einer p&adiatrischen Studie mit 116 Patienten mit Perikarderguss
entwickelten 11,2 % einen chronischen Perikarderguss;'* beziglich der Haufigkeit der
chronischen Perikarditis liegen bisher keine padiatrischen Daten vor.

5. Atiologie / Pathogenese

Die Perikarditis ist die haufigste Erkrankung des Perikards im Kindesalter. Atiologisch sind am
haufigsten inflammatorische/infektiose (Viren, Bakterien, Pilze, Parasiten) oder
autoimmunologische und  autoinflammatorische  Ursachen im Rahmen einer
Systemerkrankung beschrieben. Paraneoplastische oder im Rahmen einer Strahlentherapie
auftretende Erkrankungen spielen im Kindesalter eine untergeordnete Rolle. Auch
metabolische Ursachen wie die Hypothyreose gehdren zu den Raritaten. Besondere Entitaten
stellen das PPS nach herzchirurgischen Eingriffen und der Perikarderguss im Rahmen einer
Anorexie dar. Nicht immer kann die Ursache eindeutig geklart werden, sodass die Diagnose
einer idiopathischen Perikarditis gestellt wird; auch fur diese werden immunmediierte
Prozesse vermutet. Eine Perikarditis constrictiva (PKC) ist prinzipiell nach jeglicher
Perikarderkrankung mdglich, tritt bei Erwachsenen jedoch am haufigsten im Rahmen
purulenter Perikarditiden auf.?® Eine umfangreiche Ubersicht infektiologischer und nicht-
infektiologischer Ursachen von Perikarderkrankungen ist im Anhang 1 nachzulesen.
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5.1 Infektiose Perikarditis

Eine infektibse Ursache wird bei 48 % der Perikarditiden im Kindesalter gefunden.?®
Virusinfektionen sind die haufigste Ursache einer infektiosen Perikarditis im Kindesalter. Die
haufigste Ursache einer purulenten Perikarditis bei Kindern in entwickelten Industrienationen
ist Staphylococcus aureus. Die tuberkulose Perikarditis tritt weltweit insbesondere in Landern
mit hoher HIV-Aktivitat im Kindesalter auf und zieht unter Umstanden eine PKC nach sich.
Pilze und Parasiten werden nur selten beobachtet. Die haufigsten Erreger sind:2°

Viren: Coxsackievirus, Echovirus, Adenovirus, Epstein-Barr-Virus, Cytomegalievirus,
Influenzaviren, Varizella, HIV, Hepatitisviren, SARS-CoV-2

Bakterien: Borrelia burgdorferi, Mykoplasmen, Mycobacterium tuberculosis, Staphylokokken,
Streptokokken, Neisserien, Chlamydien, Legionellen, Salmonellen

Pilze: Histoplasmen, Aspergillus, Blastomyces, Coccidioides, Candida

Parasiten: Echinokokken, Amoben, Toxoplasmen

5.2 Inflammatorische Perikarditis

Perikarditiden im Rahmen autoinflammatorischer Systemerkrankungen werden bei familarem
Mittelmeerfieber und Tumornekrosefaktor-assoziiertem periodischem Syndrom (TRAPS)
beobachtet.

5.3 Autoimmunologische Perikarditis
Systemerkrankungen aus dem rheumatischen Formenkreis oder Kollagenosen sind die
fuhrende Ursachen fur eine Begleitperikarditis. Die fuhrenden Grunderkrankungen sind:

e Lupus erythematodes, systemische Juvenile idiopathische Arthritis Sklerodermie,
Sjogrensyndrom, Vaskulitiden (Granulomatose mit Polyangiitis, Polyarteritis nodosa),
Morbus Behcet, Mixed connective tissue disease

e Sarkoidose, entzindliche Darmerkrankungen (Morbus Crohn, Colitis ulcerosa), akutes

rheumatisches Fieber

5.4 Postperikardiotomiesyndrom(PPS)

Das PPS ist ein inflammatorisches pleuroperikardiales Syndrom, welches meist innerhalb
eines Monats (bis maximal drei Monate) nach einem herzchirurgischen Eingriff auftritt.” Als
zugrundeliegende Pathogenese wird ein autoimmuner Prozess mit Trigger durch Verletzung
von Pleura und/oder Perikard vermutet.'

Neben der traumatischen Verletzung des Perikards im Rahmen von operativen Eingriffen tritt
das PPS auch nach Myokardinfarkt und nach stumpfen oder penetrierenden Verletzungen
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des Brustkorbs auf. Im Kindesalter ist beim PPS ein Perikarderguss haufig, gelegentlich treten
auch Pleuraergisse auf. Vom PPS ist der akute, meist hamorrhagische Erguss als
Komplikation eines herzchirurgischen Eingriffs zu unterscheiden. Der inflammatorische
Aspekt stutzt sich auf den Nachweis antimyokardialer Antikdrper und Immunkomplexe sowie
die Beobachtung der Wirksamkeit von NSAIDS und Corticoiden, bzw. dem Rezidiv des PPS
nach Absetzen der Medikamente. Dass auch andere Faktoren ohne immunologische Aspekte
bedeutsam sind, ergibt sich aus der Beobachtung, dass bei Kindern auch nach
Herztransplantation (HTX) und Immunsuppression ein PPS beobachtet wurde. Eine T-
Zellvermittelte Immunitat wird in diesem Zusammenhang fur die Pathogenese des post-HTX-
PPS vermutet.®?
Aufgrund der potentiellen pleuralen und pulmonalen Beteiligung werden eigene diagnostische
Kriterien fur das PPS angewandt. Die Diagnose eines PPS kann gestellt werden, wenn nach
einem herzchirurgischem Eingriff mindestens zwei der folgenden Kriterien erflllt sind.

o Fieber ohne andere Ursache,

o thorakale Schmerzen,

o Perikardreiben oder Pleurareiben,

o Perikarderguss,

o Pleuraerguss mit erhdhten Entzindungswerten.

5.5 Perikardtumore
Tumore mit Perikardbeteiligung, bzw. vom Perikard ausgehend, sind selten. Sie umfassen:
- Pleuroperikardiale Zysten
o Meist rechtsseitig, kardiophrenischer Winkel
- Teratome
o wachsen intraperikardial;
o komprimieren haufig den vendsen Abstrom aus der VCS oder des rechten
Vorhofs;
o konnen bereits pranatal einen Hydrops fetalis auslosen;
o sind durch das bunte Bild von soliden und zystischen, multilocularen Anteilen
charakterisiert.
- Metastasen

5.6 Perikardagenesie
Die Agenesie des Perikards ist eine seltene Erkrankung. Bei 70 % betrifft sie das Perikard des

linken Ventrikels, welches meist vollstandig fehlt; bei 17 % liegt eine komplette Agenesie des
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rechtsventrikularen Perikards und bei 9 —13 % beider Herzkammern vor.3® Die MRT gilt als
goldener Standard in der Diagnostik. Hinweisend konnen die Verlagerung des Herzens mit
abnormer Herzachse nach posterior, die Verlagerung von Lungengewebe zwischen
Herzunterseite und Zwerchfell und die Vorwdlbung der Pulmonalarterie sein. Eine
Therapieindikation ist bei partieller Agenesie des Perikards und Herniation von
Herzabschnitten gegeben (siehe chirurgische Therapie 9.3).

6. Pathophysiologie und Hamodynamik

Erkrankungen des Perikards konnen sich mit und ohne Bildung eines Perikardergusses
prasentieren. Vernarbungen und Verdickungen des Perikardsacks konnen zur Perikarditis
constrictiva fUhren. Davon zu unterscheiden ist die restriktive Kardiomyopathie (RCM), da sich

daraus unterschiedliche Therapiekonzepte ergeben.

6.1 Perikardtamponade

Ein langsam entstehender Perikarderguss bleibt in der Regel asymptomatisch. Die
semiquantitative Abschatzung der Ergussmenge wird echokardiographisch vorgenommen.
Bei Erwachsenen gilt ein Durchmesser des Ergusses von 10 mm als mild, 10-20 mm als
moderat und >20 mm als groR.>* Bei einer Verletzung des Herzens kann eine
Kompromittierung der Herzfunktion durch wenige Milliliter entstehen, ein langsam
entstehender Erguss wird bis zu mehreren hundert Millilitern toleriert.3®

Pathophysiologisch steigt bei hamodynamisch relevanten Perikardergussen der Druck in der
Perikardhohle, bei gleichzeitig verminderter Elastizitat des Perikards.

Die hamodynamische Folge ist insbesondere fur den rechten Ventrikel eine
Ventrikelkompression, wenn der Druck im Perikard den Druck im Ventrikel Ubersteigt. In der
Folge verandert sich atemvariabel der Blutstrom zum Herzen (Pulsus paradoxus) mit
zunehmender Einschrankung des Herzzeitvolumens bis zum zirkulatorischen Schock. Auch
eine Kompression der Koronararterien mit konsekutiver Myokardischamie kann sich
entwickeln. Das Ausmal der Einschrankung der Kreislauffunktion bei einer Tamponade wird
von der Menge der Flussigkeit, der Geschwindigkeit der Ergussansammlung und der

vorbestehenden Pathologie der myokardialen bzw. perikardialen Erkrankung bestimmt.

6.2 Perikarditis constrictiva (PKC)

Die PKC ist eine Spatfolge einer inflammatorischen Perikarditis und durch eine verminderte
Elastizitdt des Perikardsacks und der damit verbundenen schlechteren mitt- und
spatdiastolischen  Fullung des Ventrikels gekennzeichnet. Die atemvariablen
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hamodynamischen Auswirkungen insbesondere auch zur Unterscheidung der RCM sind in

Tabelle 2 vergleichend gegenubergestellit.

Tabelle 2: Pathophysiologie und Hamodynamik der Perikarditis constrictiva im Vergleich zur

restriktiven Kardiomyopathie

Parameter

Perikarditis constrictiva

Restriktive Kardiomyopathie

Perikardelastizitat

Non-compliant

Compliant

Ventrikulare Fillung, linker
Ventrikel

PCWPinspir \L\L\L, LAPinspir \L\L\L
LVEDPinspir gleich

Fillungsgradient 44

PCWPinspir \L\L\L, LAPinspir \L\L\L
LVEDPinspiri 44

Fullungsgradient gleich

Ventrikulare Flllung, rechter
Ventrikel

Reziprok zum LV

RV-LV-crosstalk fuhrt zur
veranderten Fullung

Reziprok zum LV

Vermehrter venoser
Rickstrom

Isovolumetrische Relaxation,

inspiratorisch

™7, verspatete Offnung der
Mitralklappe

Unverandert

Septumdeviation mit
Auswirkung auf die
Ventrikelfullung

Septum  nicht involviert,
daher LV-Bulging erhalten

Myokard involviert, normale
LV-Funktion
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Kernaussage 2: Leitlinie Perikarderkrankungen

Atiologie /Pathogenese O/

- Die Perikarditis ist die haufigste Perikarderkrankung bei Kindern.

- Die Perikarditis kann primar infektios oder inflammatorisch bzw.
autoimmunologisch bedingt sein.

- Perikarderkrankungen konnen sich sowohl mit als auch ohne Perikarderguss
manifestieren.

- Metabolische oder maligne Erkrankungen sind im Kindesalter seltene Ursache
eines Perikardergusses.

- Das Postperikardiotomiesyndrom kommt nach herz- und thoraxchirurgischen
Eingriffen vor und hat eine immunmediierte Ursache.

- Perikardtumore oder eine Perikardagenesie sind im Kindesalter selten.

- Perikardzysten sind die haufigsten gutartigen Tumore des Perikards.

7. Korperliche Befunde und Leitsymptome
Perikarderkrankungen prasentieren sich nicht einheitlich, sondern sind haufig von der
Ursache der Erkrankung gepragt. So stehen bei der akuten Perikarditis Thoraxschmerzen und
Fieber und eine begleitende Leukozytose im Vordergrund, wahrend bei primar myokardialen
Erkrankungen (Perimyokarditis) vorrangig Symptome der Herzinsuffizienz zu erheben sind.
Meist kann eine kurzlich zuruckliegende Erkaltungskrankheit oder Gastroenteritis
anamnestisch erhoben werden. Der Thoraxschmerz ist mit 70-96 % das haufigste
Symptom.82° Insbesondere bei der PKC besteht eine manchmal jahrelange Latenz zwischen
der auslésenden Ursache und dem Beginn der Symptome.©
Fuhrende korperliche Befunde einer Perikarderkrankung sind:
- Thoraxschmerz (heller stechender pleuritischer Schmerz, der sich im Sitzen bessert)
- Perikardreiben (auskultatorisches punctum maximum am linken Sternalrand)
- Tachykardie (bei Fieber oder einem hamodynamisch relevanten Perikarderguss)
- Zeichen der eingeschrankten Herz-/Kreislauffunktion

o Hypotension

o Halsvenenstauung als Zeichen der erhohten Fullungsdrucke

o Pulsus paradoxus

o Dyspnoe

o Verlangerte Rekapillarisierungszeit

o Generalisierte Odembildung (bei chronischer PKC)
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Ein Perikardreiben ist nur initial bzw. vor Beginn der Ausbildung eines Perikardergusses
auskultierbar und kann somit als Symptom fehlen oder im Verlauf verschwinden.

Bei primar nicht kardialen Erkrankungen, z. B. Rheuma, Lupus erythematodes, dominieren
Symptome einer Inflammation im Rahmen der Systemerkrankung:

- Fieber, Nachtschweil}, Arthritis, Ausschlag/Exanthem, Gewichtsverlust.

Ein Perikarderguss macht per se keine Symptome, insbesondere, wenn er langsam entsteht.
Nur bei ausgepragter und rascher Ergussbildung und Tamponade sind die typischen Befunde
der diastolischen Funktionsstorung des Herzens mit gedampften Herzténen, Jugularvenen-
Distension und Hypotension zu erheben (Beck’sche Trias).

Beim PPS entsprechen die Symptome meist denen einer akuten Perikarditis mit pleuritischen
Schmerzen und zusatzlichen Pleuraergussen bzw. pulmonalen Symptomen und Infiltraten.
Typisch ist der Perikarderguss; eine Inflammation ohne Ergussbildung ist selten. Bei
ausgedehnten kardiochirurgischen Eingriffen mit moglicher Schadigung der Lymphdrainage
kann ein  Chyloperikard entstehen, ansonsten sind die inflammatorischen
/autoimmunologischen Ergusse Exsudate. Nur bei der verzogerten Resorption der
Perikardflussigkeit (Rechtsherzinsuffizienz, pulmonale Hypertonie) entstehen Transsudate.
Aus der typischen zeitlichen Latenz von wenigen Wochen bis Monaten zu einem
vorangegangenen kardio-/ thoraxchirurgischen Eingriff kann die Diagnose gestellt werden.

Kernaussage 3: Leitlinie Perikarderkrankungen

Leitsymptome v

- Flhrendes Symptom einer Perikarditis ist der Thoraxschmerz.

- Ein Perikardreiben ist bei einer Perikarditis nicht regelhaft zu auskultieren.

- Je nach Ursache einer Perikarditis stehen Fieber oder Symptome einer

Systemerkrankung im Vordergrund.
- Ein Perikarderguss, der langsam entsteht, macht meist keine Symptome.

- Eine Perikardtamponade fallt mit den typischen Symptomen einer arteriellen
Hypotension, gestauten Jugularvenen und abgeschwachten Herztonen auf.

- Eine hohe Herzfrequenz kann Zeichen einer Perikardtamponade oder Ausdruck
der Aktivitat einer inflammatorischen Perikarditis sein.

- Der Pulsus paradoxus ist Zeichen einer relevanten kardialen Funktions-
einschrankung bei ausgepragtem Perikarderguss oder Perikardtamponade.
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8. Diagnostik

8.1 Zielsetzung

Zielsetzung der Diagnostik bei Verdacht auf eine Perikarderkrankung ist die Uberpriifung auf
eine spezifisch behandelbare Systemerkrankung, sowie die zeitgerechte Einleitung
therapeutischer MalRnahmen, um Sekundarkomplikationen moglichst zu vermeiden. Die
multimodale Bildgebung hat einen bedeutsamen Stellenwert, wenngleich die Diagnose einer
inflammatorischen Erkrankung des Perikards klinisch gestellt wird. Die Biopsie des

Perikards/Epikards besitzt im Kindesalter keine wesentliche Bedeutung.

8.2 Bewertung der diagnostischen Verfahren

Je nach Akuitat der Perikarderkrankung werden unterschiedliche Praferenzen hinsichtlich
der Indikation und zeitlichen Abfolge der Untersuchungen gesetzt. Eine akute Perikarditis ist
aufgrund des fuhrenden Symptoms Thoraxschmerz stets frihzeitig kinderkardiologisch zu
evaluieren, um andere kardiale Erkrankungen wie eine Myokarditis oder eine ischamische
Herzerkrankung auszuschlie®en (Diagnostische Kriterien, siehe Tabelle 1). Bei chronischer
Perikarditis oder rekurrierender Perikarditis stehen hingegen laborchemische

Inflammationsparameter im Vordergrund.

8.21 EKG
Die typischen Veranderungen im Oberflachen-EKG im Rahmen einer akuten Perikarditis sind:
- ST-Streckenhebung
- Amplitudenverlust/Niedervoltage
Nicht immer sind die EKG-Veranderungen gleich ausgepragt. Die Repolarisationsstorungen
unterliegen haufig einem stadienhaften Verlauf mit einer Normalisierung der ST-Strecken und
Abflachung der T-Wellen im subakuten Stadium. Im Weiteren stellt sich eine T-Wellen-
Inversion ein, bevor sich alle EKG-Veranderungen wieder normalisieren.
Die Differenzierung von ischamischen ST-Streckenveranderungen kann neben der
Anamnese und klinischem Verlauf an folgenden morphologischen Charakteristika
vorgenommen werden:
- Bei der Perikarditis folgt die ST-Streckenveranderungen nicht dem Versorgungsgebiet
einer Koronararterie
- Amplitude der ST-Hebung <5 mm
- Stadienhafter Verlauf mit langsamerer Entwicklung der T-Welleninversion als bei Infarkt
- PR-Senkung (avR) haufig bei akuter Perikarditis

- Keine hyperakuten T-Wellen, neuen Q-Zacken und QT-Verlangerung
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Bei etwa 20 % der jungen Erwachsenen ist eine frihe Repolarisation mit Erhdhung des J-
Punkts, ansonsten jedoch normaler ST-Strecke ein Normalbefund und sollte nicht mit einer
Perikarditis verwechselt werden.3¢

Erstaunlicherweise gehoren Arrhythmien nicht zum typischen Bild der Perikarditis. Bei 20—
30 % der Perikarditiden besteht eine Beteiligung des Myokards. Steht diese wie bei
Perimyokarditis im Vordergrund, sind Rhythmusstérungen haufiger und damit auch

hinweisend auf die Inflammation des Myokards.

8.2.2 Transthorakale Echokardiographie

Die transthorakale Echokardiographie (TTE) erlaubt eine schnelle Diagnostik eines
Perikardergusses, sowie der Funktion des Herzens, insbesondere bei Mitbeteiligung des
Myokards bei einer Perimyokarditis. Ferner konnen Neoplasien und Perikardzysten
dargestellt werden. Die Lokalisation des Perikardergusses und eventuell vorhandene
Septierungen sowie lokalisierte Flussigkeitsansammlungen konnen mittels TTE gut
dargestellt werden und im Rahmen einer operativen Therapieplanung relevante Informationen
liefern. Eine transdsophageale Echokardiographie (TEE) ist im Kindes- und Jugendalter nur
bei unzureichender Qualitat der TTE indiziert. Die wichtigsten zu erhebenden Befunde der
Echokardiographie sind in Tabelle 3 dargestellit.

Tabelle 3: Echokardiographie (TTE) bei Perikarderkrankungen (Primardiagnostik)

Anatomisches Substrat | Fragestellung /zu erhebende Befunde

Perikard Echogenitatsvermehrung, Perikardverdickung

Differenzierung von der Perikarditis constrictiva
(atemvariabler Shift des IVS, abnorme Septumbewegung
(,septal bounce®) durch das plétzliche Ende der
Ventrikelfullung)

Perikardzyste, Perikardtumor

Perikarderguss GroRe/Ausmald, Beschaffenheit: Echogenitat,
hamodynamische Relevanz (Perikardtamponade)

Myokard Herzfunktion, myokardiale Beteiligung (Perimyokarditis)
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8.2.3 Rontgen

Die Rontgenuntersuchung des Thorax gehort nicht zur Primardiagnostik bei Verdacht auf eine
Perikarderkrankung. Eine VergroRerung der Herzsilhouette ist bei einem ausgepragten
Perikarderguss zu beobachten. Kalzifizierungen des Perikards konnen radiologisch als
Zufallsbefund detektiert werden und fuhren zur erweiterten Diagnostik. Sie sind ein seltenes,
dann aber typisches Zeichen einer chronischen PKC.3"

Weitaus haufiger sind Kalzifizierungen im Rahmen einer tuberkulésen Perikarditis.3®
Kalzifizierungen, die weite Teile des Perikards wie eine Nussschale betreffen, sind stark
hinweisend auf eine PKC, wahrend fleckige Kalkinseln auch bei anderen
Perikarderkrankungen vorkommen. Darlber hinaus konnen generelle Aussagen zur
HerzgroRe, Stauungszeichen, Pleuraergisse sowie Lungentuberkulose oder Lungenkrebs
getroffen werden.

8.2.4 Labordiagnostik

Die Labordiagnostik ist je nach vermuteter Ursache der Perikarderkrankung zu planen.

Bei der Perikarditis als haufigster Erkrankung des Perikards stehen hier Inflammations-
parameter im Vordergrund. Liegt eine Beteiligung des Myokards (Perimyokarditis) vor, sind
zusatzlich kardiale Biomarker bedeutsam. Zur atiologischen Klarung werden infektiologische
Parameter erhoben, bzw. bei Verdacht auf eine primare Systemerkrankung immunologische
Tests vorgenommen. Unabhangig von der Atiologie, sind Laborparameter im Rahmen von
Verlaufsuntersuchungen, insbesondere bei chronischer oder chronisch rezidivierender

Perikarditis ein Gradmesser der Krankheitsaktivitat.'” Vergleiche hierzu auch Tabelle 4.
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Tabelle 4: Labordiagnostik bei Perikarderkrankungen (Primardiagnostik)

Vermutete Atiologie

Fragestellung / zu erhebende Befunde

Perikarditis, Blutbild mit Differentialblutbild, CRP, BSG, Blutkultur bei
Basisdiagnostik V.a. bakterielle Genese

Perikarditis, Cytokine (insbesondere IL1 und IL6)
autoinflammatorisch Genetik

FMF, TRAPS

Perimyokarditis,

NT-pro-BNP oder BNP, Troponin, CK-MB, Virus-PCR bzw.

autoimmunologisch
SLE, sJIA, Vaskulitis,
Kawasakisyndrom,
akutes Rheumat. Fieber,

infektios erregerspezifische Untersuchungen
PIMS/Mis-C Antikorper gegen SARS-CoV-2
Perikarditis, Cytokine (insbesondere IL1 und IL6)

Rheumafaktoren
ANCA, Lupusantikorper, ANA (dsDNA)

Sarkoidose
Perikarditis, Schilddrusenparameter bei V.a. Hypothyreose
metabolisch Harnstoff, Kreatinin bei V.a. uramisches Nierenversagen

8.2.5 Herzkatheteruntersuchung

Eine Invasivdiagnostik wird zur Differenzierung einer PKC von einer RCM durchgefuhrt,

wenn die Echokardiographie keine sichere Unterscheidung erlaubt. Die atemvariablen

Schwankungen der Druckwerte sind am hilfreichsten, um zwischen den beiden

Krankheitsbildern zu unterscheiden.3°4° Tabelle 5 listet die Charakteristika der hamo-

dynamischen Befunde auf. Typische Bilder der jeweiligen Druckkurven sind in Anhang 2

einzusehen.
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Tabelle 5: Hamodynamische Kriterien zur diagnostischen Differenzierung zwischen
Perikarditis constrictiva und restriktiver Kardiomyopathie (modifiziert nach®®).

Hamodynamischer Befund Pericarditis Restriktive

| Druckkurvenverlauf constrictiva Kardiomyopathie
Steiler Abfall der ,y-Welle* Vorhanden Variabel
Rechts- und linksseitige Gleich LAP 3-5 mmHg > RAP
Fallungsdrucke (LAP, RAP)
~Wurzelzeichen® (Square Vorhanden Variabel

root sign) der Ventrikelkurve

Fullungsdruck (LAP/RAP) Selten Haufig
> 25 mmHg

PAPsystolisch > 50 mmHg Nie Haufig
RVEDP/RVSP >1/3 <1/3
Exspiratorischer Vorhanden Fehlt

diastolischer Gradient

PCWP/LV
Wechselbeziehung LV/RV Diskordanz Konkordanz
LVRFW > 7 mmHg <7 mmHg

LAP = linksatrialer Druck, RAP = rechtsatrialer Druck, PAP = pulmonalarterieller Druck, RVEDP =
rechtsventrikularer enddiastolischer Druck, RVSP = rechtsventrikularer systolischer Druck, PCWP =
postkapillarer Wedgedruck, LV = linker Ventrikel, RV = rechter Ventrikel, LVRFW = linksventrikulare

rasche Fullungswelle

8.2.6 Computertomographie des Herzens (Herz-CT)

Die Computertomographie (CT) des Herzens spielt bei der akuten Perikarditis als
Primardiagnostik eine untergeordnete Rolle, kann jedoch bei chronischen oder rekurrierenden
Verlaufsformen sinnvoll sein. Einen hohen Stellenwert hat die CT im Rahmen der Diagnostik
von Perikardtumoren, -zysten und -divertikeln.#'2 Auch im Rahmen einer préoperativen
Planung wird sie eingesetzt. Bei unklarer Atiologie kann die CT zur Unterscheidung eines
exsudativen versus transsudativen Perikardergusses Hilfe leisten. Die Strahlenbelastung
muss immer berucksichtigt werden. Verlaufsuntersuchungen perikardialer Erkrankungen
erfolgen in der Regel echokardiographisch oder mittels MRT. Empfehlungen zur
Schichtbildgebung bei Kindern werden aus den Empfehlungen/Konsensuspapieren fur
Erwachsene abgeleitet.
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8.2.7 Magnetresonanztomographie des Herzens (Herz-MRT)

Die kardiale Magnetresonanztomographie im Rahmen von Perikarderkrankungen kann durch
den Nachweis eines Enhancements eine Myokarditis von einer Perikarditis differenzieren. Sie
wird zur Differenzierung einer PKC von einer RCM eingesetzt und dartber hinaus im Rahmen
eines Therapieversagens bei inflammatorischer Perikarditis. Bei Erwachsenen gilt eine
Perikarddicke von Uber 4 mm als hochverdachtig, iber 5—-6 mm als hochspezifisch fur eine
PKC. Mittels Real-Time MRT kann das abnorme ,ventrikulare Coupling“ mit der paradoxen
Septumbewegung dargestellt werden. Daten zur MRT-Diagnostik liegen vorwiegend aus der
Erwachsenenpopulation vor. Limitationen der MRT bei Perikarderkrankungen im Kindesalter
sind die niedrige Sensitivitat fur die Detektion von Verkalkungen im Perikard sowie
eingeschrankte Bewertung der atemabhangigen abnormen Septumbewegung, wenn die
Untersuchung in Narkose erfolgen muss.

Die wichtigsten Fragestellungen (siehe auch Tabelle 6) konnen mittels Spin echo MRT oder
Cine balanced steady state free precession (bSSFP) oder Late gadolinium enhancement

(LGE) zur Differenzierung von Inflammation und Fibrose beantwortet werden.*3

Tabelle 6: Magnetresonanztomographie bei Perikarderkrankungen

Anatomische Struktur | Fragestellung /typische Befunde
Perikard Perikarddicke

Differenzierung von der Perikarditis constrictiva

- Ventrikulares Coupling
- Fusionierung von Perikard und Myokard bei PKC
- Fibrose, Kalzifizierung

Neoplasien, Tumore

Perikardagenesie
Perikarderguss Grole/Ausmaly, Charakterisierung der Flussigkeit,
Lokalisation
Myokard Herzfunktion, myokardiale Beteiligung (Perimyokarditis)
Perikardzyste Scharf begrenzt, dinnwandig, haufig rechtsseitig,

kardiophrenischer Winkel

Tumore Tumorgrofe und -lokalisation

Teratom: solide und zystische Anteile, intrakardiale Lage,
Kompression des RA und der VCS
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8.2.8 Szintigraphie des Herzens

Die nuklearmedizinische Untersuchung bei Perikarderkrankungen spielt im Kindesalter eine
untergeordnete Rolle. Bei malignen Grunderkrankungen, sowie bei tuberkuldser Perikarditis
wird die Positronenemmissionstomographie (PET) meist kombiniert mit der
Computertomographie (PET/CT) eingesetzt. Der diagnostische Wert wird jedoch nicht
einheitlich positiv bewertet.**

Kernaussage 4: Leitlinie Perikarderkrankungen

Primardiagnostik V

- Die Primardiagnostik der Perikarderkrankung erfolgt klinisch, echokardio-

graphisch und laborchemisch sowie mittels EKG.

8.2.9 Diagnostische Perikardiozentese

Eine Indikation zur diagnostischen Punktion eines Perikardergusses istimmer dann gegeben,
wenn andere Verfahren nicht zu einer definitiven Diagnose fiihren.! Sie steht in der Regel am
Ende eines diagnostischen Algorithmus, insbesondere bei onkologischen Erkrankungen oder
dem Verdacht auf eine tuberkulose Perikarditis. Allerdings ist die diagnostische Ausbeute der
Perikardpunktion fir infektidse oder maligne Atiologien nur bei etwa 40-74 %,*546 sodass
stets eine Risiko-Nutzen-Analyse vor einer Punktion erfolgen muss. Die Analyse der
Perikardflussigkeit umfasst die in Tabelle 7 vermerkten Parameter.

Tabelle 7: Diagnostische Analyse der Perikardflissigkeit (modifiziert nach 1)

Analyse Parameter

Differenzierung Exsudat/Transsudat | Eiweil3 und LDH in Serum und Perikarderguss (PE)
Exsudat: Eiweil3 > 3 g/dl,

Verhaltnis Eiweil3pe / EiweilRserum > 0,5,

LDH > 200IE/L, Verhaltnis LDHpe / LDHserum > 0,6
Komplettes Blutbild Rotes und weil3es Blutbild mit Differentialblutbild
(Leukozyten, Lymphozyten)

Zytologie Zytologie

Tumormarker Je nach vermuteter Diagnose

Mikrobiologie / Erregernachweis PCR, aerobe und anaerobe Kulturen

V.a. tuberkul6se Perikarditis Mykobakterienkultur, PCR, Adenosindeaminase,

unstimuliertes Interferon-gamma
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Empfehlung 1: Leitlinie Perikarderkrankungen

Apparative bildgebende Diagnostik

Die TTE soll zur Primardiagnostik bei Verdacht auf eine Perikarditis oder
sonstige Perikarderkrankung eingesetzt werden.
Die TTE soll fur Verlaufsuntersuchungen im Rahmen einer Perikarditis mit oder

ohne Perikarderguss primar verwendet werden.

Die TEE sollte bei unzureichender Qualitat der TTE durchgefuhrt werden.

Die CT ist fur die Primardiagnostik einer akuten Perikarditis nicht indiziert.

Die CT kann bei protrahierten chronischen Formen der Perikarditis diagnostisch

sinnvoll sein.

Die CT sollte fur die Diagnostik aller Neoplasien, Tumore und Perikardzysten

durchgefuhrt werden.

Die MRT sollte im Rahmen einer Perimyokarditis erwogen werden.

Im Rahmen einer Perikarditis constrictiva sollte vor einer Perikardektomie eine

Schichtbildgebung (MRT/CT) vorgenommen werden.

Eine MRT mit Kontrastmittel kann fur eine Verlaufsuntersuchung zur
Bewertung der Inflammation bei chronischer Perikarditis/Perikarditis

constrictiva erwogen werden.

Zur Charakterisierung und zur Differentialdiagnostik von Herztumoren sollte

eine MRT erwogen werden.
Die MRT soll bei Verdacht auf Perikardagenesie durchgefuhrt werden. -l

8.3 Differentialdiagnose

Differentialdiagnostische Uberlegungen ergeben sich aus dem breiten Spektrum der
moglichen Atiologie. Die primar infektids-entziindlichen Erkrankungen bedirfen einer
spezifischen Erregerdiagnostik. Die autoinflammatorischen und immunologischen
Manifestationen sollten in einem interdisziplindren Team mit padiatrischen Rheumatologen,
Gastroenterologen und Hamatoonkologen abgeklart werden.

Thoraxschmerz: Der Thoraxschmerz mit seinen kardialen und nicht kardialen Ursachen ist
von der Perikarditis abzugrenzen (siehe DGPK Leitlinie Thoraxschmerz).

Perikarderguss: Fur das Vorhandensein eines Perikardergusses ist immer eine Perikarditis
moglich und neben dem PPS die haufigste Ursache. Malignome, eine kardiotoxische
onkologische Therapie sowie bakterielle Infektionen wie die Tuberkulose mussen

differentialdiagnostisch jedoch immer in Betracht gezogen werden.
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Perikardkonstriktion: Die Unterscheidung einer PKC von einer RCM ist klinisch nicht
eindeutig moglich. Neben der Anamnese fur rezidivierende inflammatorische Erkrankungen
verschaffen letztlich die invasive Diagnostik inklusive Biopsie des Myokards oder Perikards
Klarheit. Eine fruhe Differenzierung und Zuordnung ist aufgrund der unterschiedlichen
Therapieangebote und der damit verbundenen Prognose essenziell.

Die Untersuchungen zur differentialdiagnostischen Bewertung sind im Kapitel Diagnostik
dieser Leitlinie dargestellt.

9. Therapie

9.1 Medikamentose Behandlung der Perikarditis

Die medikamentose Behandlung der Perikarditis orientiert sich an Ursache und Akuitat der
Erkrankung. Neben der akuten Perikarditis, die haufig mit einem Perikarderguss einhergeht,
sind es hauptsachlich die chronischen oder rekurrierenden Perikarditiden, die meist eine
langerfristige antiinflammatorische Behandlung bendtigen. Durch eine konsequente
Akuttherapie soll einer Chronifizierung oder Entstehung einer konstriktiven Perikarditis
entgegengewirkt werden, insbesondere bei Vorliegen von Risikofaktoren.

9.1.1 Medikamentose Therapie bei akuter Perikarditis

Ein pharmakologischer therapeutischer Ansatz gilt neben korperlicher Schonung und ggf.
therapeutischen Perikardiozentese zur Standardtherapie. Da nur wenige kontrollierte
Studien vorliegen, leiten sich die Empfehlungen fur Kinder meist aus denen fur Erwachsene
ab.

Nichtsteroidale Antiphlogistika (NSAIDS)

NSAIDS werden unabhangig von der Genese der akuten Perikarditis als Primartherapie

eingesetzt. Sie gehoren bei 70-81 % padiatrischer Patienten zur Standardtherapie.®'® Im
Gegensatz zur Leitlinie bei Erwachsenen’ spielt Aspirin mit 7 % aller behandelten Kinder
auch wegen des bei Kindern gefurchteten Reye-Syndroms in der Primartherapie keine Rolle.
Corticosteroide

Die systemische Gabe von Corticosteroiden gehort nach der aktuellen Literatur derzeit bei
23-65 % padiatrischer Patienten zum medikamentésen Therapieansatz.®'® Insbesondere
bei Vorliegen eines Perikardergusses werden Corticoide in die Primartherapie inkludiert.
Ebenso wie bei Erwachsenen wird zwar haufig ein Therapieerfolg erzielt, jedoch gilt die
Corticoidmedikation auch im Kindesalter als Risikofaktor fur die Entstehung einer
rekurrierenden Perikarditis."”” Als Sekundartherapie ist vor allem bei Unwirksamkeit von
NSAIDS der Einsatz von Corticosteroiden indiziert. Bei primar infektioser
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Perikarditis/Perimyokarditis besteht aus Furcht vor einer Virusreplikation wie auch bei der
viralen Myokarditis haufig Zurtuckhaltung fur den primaren Einsatz von Corticosteroiden,
wobei neuere Studien dies infrage stellen.*’

Colchizin

Colchizin wird nach den Ergebnissen einer prospektiv randomisierten Studie bei
Erwachsenen als Primartherapie der Perikarditis mit hoher Effektivitat als
Kombinationstherapie eingesetzt (COPE-Studie).*® Auch der protektive Effekt bezliglich der
Entwicklung einer rekurrierenden Perikarditis ist um das Dreifache besser als bei einer
Kombinationstherapie ohne Colchizin. Bei Kindern ist eine unterschiedliche Wirksamkeit
beschrieben. Trotz begrenzter Datenlage wird Colchizin als mogliche Primartherapie fur die
virale Perikarditis im Kindesalter beschrieben.*® Bei fehlender Effektivitat von NSAIDS wird
Colchizin in der Eskalation der pharmakologischen Behandlung als Sekundarmedikation
kombiniert mit NSAIDS eingesetzt. Ein Monitoring der Leber- und Nierenfunktion sowie des
Blutbildes sind unter der Behandlung empfohlen, die Haufigkeit ist individuell je nach
klinischem Zustand des Patienten festzulegen.

Intravenose Immunglobuline (IVIG)

Da die Perikarditis im Kindesalter haufig mit einer Myokarditis assoziiert ist (Perimyokarditis),
finden Therapiekonzepte der Myokarditis Anwendung. Die Erfahrung beschrankt sich auf
Fallberichte und kleine Serien, in denen IVIG insbesondere nach herzchirurgischen
Eingriffen, sowie bei der therapierefraktaren rekurrierenden Perikarditis erfolgreich
eingesetzt wurde.®®5" In der taglichen Praxis spielt die IVIG-Therapie der reinen Perikarditis
keine Rolle und ist speziellen Indikationen vorbehalten.

Interleukin 1 - Blockade

Die am weitesten verbreitete Substanz zur Interleukin-1-Blockade ist das nonselektive
Anakinra, das sowohl gegen IL-1a- als auch IL-1{3 gerichtet ist und bei inflammatorischen
Systemerkrankungen auch bei Kindern erfolgreich eingesetzt. wird. In der Behandlung der
akuten Perikarditis hat Anakinra derzeit keine Bedeutung. Bei der rekurrierenden Perikarditis
im Erwachsenenalter wird es erst auf der dritten Stufe einer eskalierenden Stufentherapie
eingesetzt.!%?

Fur den selektiven vollstandig humanen monoklonalen IL-1 Antikorper Canakinumab und fur
Rilonacept liegen im Kindesalter noch weniger Erfahrungen fur die Therapie der Perikarditis
vor, sodass diesbezlglich keine Empfehlungen ausgesprochen werden konnen. Sie

kommen derzeit bei Therapieversagen von Anakinra zum Einsatz.
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9.1.2 Medikamentose Therapie bei chronischer Perikarditis

Die chronische oder idiopathische rekurrierende Perikarditis (IRP) stellt auch im Kindesalter
eine grol3e Herausforderung dar. Sie entwickelt sich bei 35 % der Falle nach einer akuten
Perikarditis. Insgesamt sind 70 % der rekurrierenden Perikarditis bei Kindern idiopathisch.
Prinzipiell kommen alle Medikamente, die zur Behandlung der akuten Perikarditis eingesetzt
werden, zum Einsatz. Ziel ist die schnellstmogliche Absenkung der Inflammationsparameter,
um eine lange Remission zu erreichen und Rezidive zu verhindern. Haufig sind nur
Kombinationstherapien wirksam.

Bei Patienten mit autoimmunologischen oder inflammatorischen Systemerkrankungen wird
die medikamentdse Therapie der Perikarditis krankheitsbezogen durch Intensivierung der
bereits vorhandenen antiinflammatorischen Therapie individuell festgelegt. Ebenso muss
patientenbezogen die Vertraglichkeit der verschiedenen Substanzen und das
Nebenwirkungsprofil bei Langzeitanwendung beachtet werden.

Die Therapieempfehlungen fur die IRP entstammen im Wesentlichen einer gro3en Studie
mit 110 Kindern und Jugendlichen,'® darliber hinaus sind vorrangig Fallberichte und kleine
Patientenkohorten mit weniger als zehn Patienten vorliegend.

Zur initialen Therapie von akuten Exazerbationen werden wiederum NSAIDS, sowie
zusatzlich Colchizin, Ibuprofen und Indomethacin oral in hoher Dosierung verabreicht.
Colchizin ist auch im Kindesalter mit unterschiedlicher Evidenzlage bei IRP wirksam, 85354
- es kann die Rezidivrate bei IRP senken,

- es erlaubt die Reduktion der Corticoiddosierung bei IRP,

- es kann den Wirkungseintritt fir Standardtherapien verbessern.

Colchizin wird meistens als Kombinationstherapie mit NSAIDS oder Corticosteroiden
verabreicht, wobei eine vorherige Corticoidmedikation als Risikofaktor fur Rezidive der IRP
identifiziert wurde.'” Zu Unrecht genieRt Colchizin in der Behandlung der IRP noch immer
ein Schattendasein.*®

Corticosteroide sind in der Behandlung der IRP bei Kindern nur bei Therapieversagen von

NSAID und Colchizin indiziert. Bei akutem Rezidiv der IRP, insbesondere wenn ein
Perikarderguss vorliegt, fuhren Corticosteroide zur raschen Besserung, allerdings aber auch
zu haufigen Rezidiven. In der Dauertherapie der IRP sollten sie in der niedrigst moglichen
effektiven Dosis eingesetzt und nach Erreichen der Remission weiter reduziert werden.%°

Die IL-1-Blockade ist eine der relevantesten Entwicklungen in der Behandlung der IRP. Die

Therapieempfehlungen fur Anakinra bei padiatrischen Patienten basieren auf Fallberichten
und drei retrospektiven Studien.5”-%8 Aufgrund des bei Kindern haufig inflammatorischen
Phanotyps der IRP sind IL-1-Antagonisten wie Anakinra meist unmittelbar wirksam und

www.dgpk.org 24 /48



werden in zweiter Linie bei Therapieversagen oder anhaltender Corticoidabhangigkeit
empfohlen.%%%8 In Anlehnung an die gute Wirksamkeit bei systemischer Juveniler
Idiopathischer Arthritis (sJIA) in der Frihphase der Erkrankung (window of oportunity) wird
eine die Pathogenese modifizierende Wirkung auch fir die IRP postuliert.® In der
Konsequenz konnte sich die IL-1-Blockade zur Primartherapie entwickeln. Die IRP im
Kindesalter erfordert auch bei guter Wirksamkeit der IL-1-Blockade eine Behandlungsdauer
von meist mehreren Monaten und nur bei 15 % der Patienten wurde eine anhaltende
Remission und damit ein vollstandiges Ausschleichen des Medikaments erreicht.%®

Unter der Medikation mit Anakinra konnen jedoch bei Colchizinresistenz und anhaltender
Corticoidabhangigkeit im Langzeitverlauf diese Medikamente eingespart und die
Rezidivhaufigkeit deutlich reduziert werden.®°

Rilonacept, ein |0slicher IL-1-Rezeptor Blocker (rekombinantes Fusionsprotein) mit Wirkung
als Interleukin-1a und Interleukin-13 Zytokinfalle ist in Deutschland nicht zugelassen, wurde
jedoch mit guter Wirksam- und Vertraglichkeit getestet.®' Es wird als Medikament der zweiten
Wahl bei unzureichendem Ansprechen auf NSAIDS und Colchizin in Kombination mit den
Standardtherapien und Corticoiden verabreicht. Canakinumab ist in Deutschland fur die
Behandlung der sJIA im Kindesalter zugelassen. Der Vorteil ist, dass es nur einmal im Monat
subcutan verabreicht werden muss, allerdings ist es kostspielig. In der Anwendung fur die
rekurrierende Perikarditis gibt es nur einige Fallberichte und kleinere Fallserien, in denen
keine Uberlegenheit gegeniiber Anakinra gezeigt werden konnte.*%62 Abbildung 1 zeigt

einen Algorithmus zur medikamentosen Therapie der akuten und rekurrierenden Perikarditis.
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(Akute Perikarditis

Klinische Kriterien erfillt (+ Perikarderguss)
Basisdiagnostik ohne Hinweis auf spezifische Atiologie

v -

-

Primartherapie
NSAIDS

Besserung der Symptomatik und Laborwerte

E

Sekundartherapie
+ Colchizin

Unvertraglichkeit oder
Kontraindikation fur

Besserung der Symptomatik und Laborwerte

* Nein

4 Rekurrierende Perikarditis

—.

Klinische Kriterien erfillt (+ Perikarderguss)
Hinweis auf spezifische Atiologie

* Nein

( Primdrtherapie

NSAIDS + Colchizin
IVIG, Corticosteroide

Besserung der Symptomatik und Laborwerte

|

Sekundartherapie

Spezifische
Atiologie

Spezifische Therapie
Infektiologisch
Hormonell
Onkologisch

Therapiedauer
insgesamt > 2 Wochen
Dosisreduktion

]

e

Therapiedauer
insgesamt > 2 Wochen

J

NSAIDS/Colchizin/Corticoide Tertidrtherapie
. Corticosteroide (meist als Co-medikation zu Primar- u. Sekundartherapie) . )
Primértherapie «  IVIG (in Einzelfillen) Dauertherapie
mit IL1-Blockade Besserung der Symptomatik und Laborwerte fir ca. 6 Wochen
\ Dosisreduktion
J

s

Spezifische Therapie
Infektiologisch
Hormonell
Onkologisch

|

Ja

(&

Dauertherapie
fir > 6-12 Wochen
Dosisreduktion

Ja

IL-1-Blockade (Monotherapie oder als Add on-Therapie)
J

_»[

Therapie fur mindestens

3 Monate

|

Abbildung 1: Medikamentoses Stufenschema zur Behandlung der akuten und rekurrierenden/

chronischen Perikarditis

9.1.3 Spezifische Atiologien und Fiebersyndrome
Fir einige autoinflammatorische Erkrankungen bestehen spezielle Therapieempfehlungen,
die sich an der Grunderkrankung bzw. der Inflammasom-mediierten Pathogenese

orientieren.%?

Familiares Mittelmeerfieber (FMF)

Das autosomal-rezessiv erbliche FMF geht nur zu 5 % mit einer Perikarditis einher, kann sich

aber primar kardial manifestieren. Klinisch inapparente Perikardverdickungen treten in bis zu
30 % auf. Colchizin ist die Standardtherapie, jedoch wird auch die IL-1-Blockade bei
Therapieversagen oder Unvertraglichkeit sehr effektiv eingesetzt.?* Fiir Colchizin besteht
auch fur Kinder unter 4 Jahren inklusive Sauglinge eine gute Vertraglichkeit mit einer
Erhaltungsdosis von 0,05 (0,04-0,07) mg/kg.5®
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Tumor necrosis factor receptor-associated periodic syndrome (TRAPS)

Das genetisch determinierte TRAPS wird primar mit NSAIDS therapiert, Corticoide sind meist
nicht vermeidbar. Eine IL-1-Blockade fuhrt ebenso meist zu einer umgehenden Besserung
der Symptomatik.

Inflammatorische Systemerkrankungen

Die Perikarditis bei inflammatorischen Systemerkrankungen wie der Systemische Lupus
erythematodes, die juvenile idiopathische Arthritis, vor allem die systemische Form ( Morbus
Still), die juvenile Dermatomyositis und das Sjorgrensyndrom sind nicht Thema dieser
Leitlinie. Die Therapie der Perikarditis orientiert sich an der Therapie der Grunderkrankung,
akute Exazerbationen mit Perikardbeteiligung kdnnen meist mit Erhdhung der Dauertherapie
behandelt werden (siehe entsprechende Leitlinien).

Vaskulitiden, Kawasaki-Syndrom, Covid

Immunglobuline werden mit der Uberlegung der Hemmung der Phagozytose, dem Einfluss
auf inflammatorische Zytokine und der Down-Regulation von Chemokinen/
Chemokinrezeptoren sowie der Wirkung durch neutralisierende AntikOrper eingesetzt.
GroRen Stellenwert besitzen IVIG beim Kawasaki-Syndrom unabhangig von einer kardialen
Beteiligung; und auch im Rahmen des PIMS nach einer SARS-Cov-2-infektion gehoren sie
zur Primartherapie sowohl der akuten Inflammation als auch zur Behandlung der Rezidive.
Die Datenlage zu IVIG in der rekurrierenden Perikarditis ist nicht eindeutig. Ebenso sind die
Dosierungen nicht einheitlich, meist sind mehrere Behandlungszyklen erforderlich.'*.50.51
Die Dosierung der Medikamente ist altersabhangig und auch in der ESC-Leitlinie fur das
Kindesalter beriicksichtigt."'"%¢ Eine Ubersicht zur Dosierung der Medikation ist in
Anhang 3 aufgeflhrt.

9.1.4 Medikamentose Therapie bei Postperikardiotomiesyndrom

Die Therapiekonzepte fur das PPS sind ahnlich wie fur andere Formen der akuten Perikarditis.
An erster Stelle stehen NSAIDS. Im Gegensatz zu Erwachsenen wird Colchizin nur als
Sekundartherapie eingesetzt. Corticoide sind bei ausgedehnter Ergussbildung effektiv, jedoch
erhohen sie ebenfalls die Rezidivrate. Fur autoreaktive Perikardergusse, wie beim PPS ist fur
Erwachsene die intraperikardiale Instillation von Triamcinolon (synthetisches halogeniertes
Glucocortikoid) wirksam, ohne, dass die systemischen Nebenwirkungen von Corticoiden
erwartet werden missen.®® Auch fir Kinder ist diese Therapie in einer Dosierung von (300
mg/m?) in einer kleinen Fallserie mit chronischen oder rekurrierenden Erglissen nach
herzchirurgischen Eingriffen als effektiv beschrieben.®” Im Kindesalter ebenso angewendet
werden |VIG, jedoch meist erst bei Unwirksamkeit von NSAIDS.""5" |L-1-Blocker werden nur
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bei rekurrierenden Perikarditiden nach Postkardiotomie indiziert, in der akuten Therapie nach
einem kardiochirurgischen Eingriff haben sie derzeit keine Bedeutung. Bei etwa 10 % der
Patienten mit PPS wird die Drainage eines Perikardergusses durchgefihrt.3

Kernaussage 5: Leitlinie Perikarderkrankungen

Medikamentose Therapie der Perikarditis v

- Die medikamentose Therapie der Perikarditis wird patientenbezogen,
krankheitsbezogen und entsprechend der Krankheitsaktivitat festgelegt.

- Die Perikarditis mit ausgepragt inflammatorischem Phanotyp erfordert eine
intensive Kombinationstherapie und langere Behandlungsdauer.

- Corticosteroide erhdhen die Rezidivrate, im Sinne einer rekurrierenden oder

chronischen Perikarditis.

- Die Therapie der chronischen und rekurrierenden Perikarditis zielt darauf ab, die
Inflammation schnellstmoglich zu beenden, Remissionsraten zu verbessern und

Rezidive zu verhindern.

9.2 Therapeutische Perikardiozentese

Ein ausgepragter Perikarderguss mit Einschrankung der diastolischen Fullung des Herzens
kann sich im Sinne einer Perikardtamponade manifestieren. Bei 14,8 % der Patienten mit
idiopathischer Perikarditis ist in diesem Fall ist eine therapeutische Entlastung indiziert.® Die
Drainage erfolgt in der Regel mittels subxiphoidaler Punktion, seltener transpleural, kann
jedoch auch chirurgisch tber eine Minithorakotomie vorgenommen werden.®® Im Kindesalter
ist zur Lokalisation, der Mengenbestimmung und Quantifizierung eine Echokardiographie
ausreichend, bei alteren Jugendlichen und Erwachsenen erfolgt ggf. eine CT, auf deren
Basis zum einen Neoplasien ausgeschlossen werden konnen und zum anderen eine gezielte
Punktion mit niedriger Mortalitat vorgenommen werden kann.®26° Im Kindesalter wird keine
Mindestmenge an Perikarderguss gefordert, um eine Punktion zu rechtfertigen,
ausschlaggebend sind hamodynamische Auswirkungen wie der Anstieg der Herzfrequenz,
die arterielle Hypotonie etc. Die Drainage eines Perikardergusses kann kurativ sein, bei
chronischer oder rekurrierender Perikarditis mit wiederkehrenden Tamponaden kann eine

chirurgische Fenestrierung erforderlich sein.>*
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9.3

Therapie der Perikarditis constrictiva

Die Einordnung der PKC und Abgrenzung gegenuber der RCM ist unter anderem durch die

Dauer der hamodynamischen Beeintrachtigung mit den oben genannten Symptomen und

Laborwerten definiert. Therapeutische Ansatze beinhalten neben symptomatischen

Therapien, antiinflammatorische Medikamente, als auch die operative Perikardektomie. Eine

tuberkulose PKC sollte spezifisch mit Tuberkulostatika therapiert werden,

Progression zu verhindern.

um eine

Tabelle 8 stellt die verschiedenen Formen der Perikarditis

constrictiva und die Behandlungsoptionen gegenuber.

Tabelle 8: Klinische Verlaufsformen der Perikarditis constrictiva (modifiziert nach’?)

Klinische Prasentation der
konstriktiven Perikarditis

Definition

Therapie

Transiente konstriktive
Perikarditis
Differentialdiagnose:
permanente konstriktive
Perikarditis,

restriktive Kardiomyopathie

Reversibles Muster einer
Konstriktion nach Spontanheilung
oder medikamentoser Therapie

1-3-monatige Behandlung mit einer
medikamentosen empirischen
antiinflammatorischen Therapie

Effusiv-konstriktive Perikarditis
Differentialdiagnose:
Herzbeuteltamponade,
konstriktive Perikarditis

Kein Abfall des rechtsatrialen
Drucks um 50 % oder < 10 mmHg
nach Perikardiozentese.

Dies kann auch mittels nicht-
invasiver Bildgebung
diagnostiziert werden.

Perikardiozentese mit
anschlieRender medikamentoser
Therapie. Operative
Perikardfenestrierung in
persistierenden Fallen.

Permanente chronisch
konstriktive Perikarditis
Differentialdiagnose:
transiente Konstriktion,
restriktive Kardiomyopathie

Persistierende Konstriktion nach
3-6 Monaten

Perikardektomie, medikamentose
Therapie in fortgeschrittenen
Fallen oder wenn eine Operation
mit einem hohen Risiko verbunden
ist oder bei Vorliegen von
Mischformen mit
Myokardbeteiligung.
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Empfehlung 2: Leitlinie Perikarderkrankungen
DGPK

Medikamentose Therapie der Perikarditis

Nichtsteroidale Antiphlogistika (NSAIDS) sollen als Primartherapie bei akuter

idiopathischer und rekurrierender Perikarditis gewahlt werden.

Colchizin sollte bei fehlendem Ansprechen auf nichtsteroidale Antiphlogistika

(NSAIDS) zusatzlich verabreicht werden.

Corticosteroide sind in der Behandlung der idiopathischen rekurrierenden
Perikarditis bei Kindern nur bei Therapieversagen von NSAIDS und Colchizin

indiziert.

Corticosteroide konnen bei ausgepragt inflammatorischem Phanotyp erwogen

werden.

IL-1-Antagonisten sollten bei Therapieversagen, Kontraindikation oder

Unvertraglichkeit der Standardtherapie verabreicht werden.

IL-1-Antagonisten konnen im Kindesalter alternativ zur Standardtherapie

erwogen werden.

Bei chronischer oder rekurrierender Perikarditis, die mit IL-1-Antagonisten
behandelt wird, soll die Therapie mindestens drei Monaten angewendet

werden.

Bei dauerhafter Abhangigkeit von Corticoiden sollte eine Therapie mit IL-1-

Antagonisten in Erwagung gezogen werden.

Bei spezifischer Atiologie soll eine an der Grunderkrankung orientierte

Behandlung verabreicht werden.

Eine Perikarditis constrictiva im Rahmen einer tuberkulosen Perikarditis sollte
spezifisch mit Tuberkulostatika therapiert werden, um eine Progression zu

verhindern.
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9.4 Operative Therapie

Therapieprinzip

Die operative Therapie der Perikarderkrankungen im Kindesalter ist nicht in randomisierten,
kontrollierten Studien untersucht und verdffentlicht. Die im Folgenden genannten
chirurgischen Verfahren sind von erfahrenen Herz-/Thoraxchirurgen vorzunehmen. Sie tragen
das Risiko von folgenschweren Nerven-, Gefal3- und Herzverletzungen, die es unbedingt zu

vermeiden gilt.

9.4.1 Perikardektomie
Perioperatives Vorgehen

Das perioperative Monitoring entspricht im Wesentlichen dem eines intrakardialen Eingriffs
mit oder ohne Herz-Lungenmaschine. Dem arteriellen und zentralvendsen Druck- und
Sattigungs-Monitoring kommt intraoperativ eine grof3e Bedeutung zu. Ebenso ist eine TEE zur
Bewertung des Fullungszustands des Herzens empfehlenswert. Die visuelle Beurteilung des
Herzens durch den Chirurgen gestaltet sich haufig schwierig aufgrund der Verwachsungen im
Situs. Im Rahmen der Lagerung sollten aul3erdem Klebepads fur den Defibrillator aufgebracht
werden, da im Falle von Kammerflimmern intraoperativ die internen Loffelelektroden aufgrund
der Verwachsungen nicht positioniert werden konnen. Die primare Verwendung der Herz-
Lungenmaschine fur die Perikardektomie wird kontrovers diskutiert und erfolgt abhangig von
der Expertise des Operateurs bzw. des Zentrums. Zumindest sollte eine Herz-
Lungenmaschine fur den Einsatz vorbereitet sein (Standby). Die maschinelle Autotransfusion
ermoglicht das Einsparen von Blutprodukten im Falle der Transfusionsnotwendigkeit.
Partielle oder totale Perikardektomie

Die partielle oder totale Entfernung des Perikards ist die einzige kausale Therapie der
symptomatischen PKC und kann die letzte und invasive Option in der Behandlung der
refraktaren rekurrierenden Perikarditis sein.® Die Perikardektomie symptomatischer Patienten
stellt eine hamodynamische, operative und intensivmedizinische Herausforderung dar.
Therapieziel soll die totale Perikardektomie sein.”'-"2 Die Definition von ,total“ beinhaltet die
folgenden anatomischen Grenzen / Grenzstrukturen:

o Bilaterale Ausweitung bis an die Nervi phrenici

e Inferior: Praparation der diaphragmalen Auflageflache sowie des rechtsatrial-cavalen

Ubergangs
e Superior: Praparation der perikardialen Umschlagfalte der gro3en Arterien sowie des

rechtsatrial-cavalen Ubergangs
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Eine partielle Perikardektomie wird durchgefuhrt, wenn eine der oben genannten Strukturen
chirurgisch nicht erreicht werden kann. Grinde dafur konnen groRe Kkalzifizierte
Perikardschollen sein, in das Myokard hineingewachsenes Perikard, hamodynamische
Instabilitdt des Patienten oder eine nicht kontrollierbare iatrogene Blutung nach
Gewebeverletzung. Der kompletten Entfernung des Perikards kommt groRe Bedeutung zu,
um Sekundarresektionen insbesondere diaphragmaler Perikardanteile zu vermeiden (95 %
der Patienten mit partieller Resektion mussten aufgrund erneuter Symptomatik nachreseziert
werden; Daten aus einer Erwachsenenkohorte).”! Die sehr schwierige Exposition am
linkslateralen Aspekt des Herzens fuhrt auch dort oft zur unvollstandigen Resektion und somit
zu einer anhaltenden klinischen Symptomatik.

Chirurgischer Zugang

Am verbreitetsten ist der chirurgische Zugang Uber eine mediane Sternotomie. Sie bietet eine
optimale Exposition und ermdglicht den ungehinderten Zugang zu allen angestrebten
anatomischen Referenzstrukturen der Perikardresektion. Insbesondere bei Patienten mit
fortgeschrittener Funktionseinschrankung (NYHA-Stadium IlI-1V) und Druckunterschieden
zwischen VCI und VCS mussen die zentralen Venen zwingend von Perikardschwielen befreit
werden, was nur Uber eine mediane Sternotomie moglich ist.

Die linke anterolaterale Thorakotomie (5. ICR) bleibt als Alternativzugang, wenn
Kontraindikationen fur eine mediane Sternotomie vorliegen. Sie lasst einen guten Zugriff auf
die Oberflache beider Ventrikel und auf die diaphragmale Auflageflache zu. Der Nachteil ist
offenkundig die obere Perikardumschlagfalte, insbesondere die Befreiung der oberen
Hohlvene. Die totale Perikardektomie via medianer Sternotomie ist anzustreben.

Die grofdte publizierte padiatrische Fallserie der letzten Dekade umfasst 24 Patienten nach
Perikardektomie bei oben genannten Indikationen.”® Es wurde nahezu immer eine totale
Perikardektomie mittels medianer Sternotomie vorgenommen. Aulier einem verstorbenen
Patienten waren im 1-Jahres-Follow Up 89 % der Patienten vollstandig beschwerdefrei.
Intraoperativ enthommenes Perikard wird in der Regel mikrobiologisch und pathologisch
nachuntersucht. In der oben erwahnten Studie gelang bei 10 Proben ein Keimnachweis und
in der feingeweblichen Untersuchung fanden sich zu 100 % Zeichen der akuten Entzindung.
Auch wenn sich aus den feingeweblichen und mikrobiologischen Untersuchungen der
Praparate nicht immer eine therapeutische Konsequenz ergibt, soll zur mdglichen
Charakterisierung der Ursache der Perikarditis oder einer moglichen spezifischen
Nachbehandlung standardisiert Material gewonnen werden.
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9.4.2 Fenestrierung des Perikards

Eine Fenestrierung des Perikards bedeutet ein Aus- und Wegschneiden von Teilen des
Perikards, sodass das Herz an dieser Stelle frei liegt. Ziel dieser Operation ist die dauerhafte
Drainagemaglichkeit von Perikardflussigkeit durch dieses Fenster, entweder nach links oder
nach rechts pleural. Eine Herz-Lungenmaschine wird fur diese Operation nicht verwendet.
Fur die Perikardfenestrierung bei Patienten < 18 Jahren ist die Datenlage sehr sparlich. In
einer Fallserie beschreiben Kuhn et. al 116 Kinder und Jugendliche mit Perikarderguss
(unterschiedlicher Genese). 47 dieser Patienten erhielten eine Perikarddrainage, wobei 40
davon perkutan erfolgten; Perikardfenestrierungen aber wurden auch bei rekurrierenden
Perikarderglissen nicht durchgeflhrt.’* Auch in aktuellen padiatrischen Reviews® oder sogar
Multicenterstudien' zur Perikarditis bei Kindern wird lediglich die medikamentése Therapie
thematisiert. Auf die Versorgung der dort dokumentierten Perikardtamponaden wird nicht
eingegangen.

Publikationen fur erwachsene Patienten liegen vor, jedoch sind es auch hier meist Fallberichte
fur sehr spezielle Entitaten.

Indikation

Die chronisch exsudative Perikarditis stellt eine Indikation zur Perikardfensterung dar.
Insbesondere sind dafur Patienten vorgesehen, bei denen eine vorangegangene
Perikarddrainage nicht dauerhaft erfolgreich war (unabhangig davon, ob die initiale Drainage
perkutan oder chirurgisch erfolgte). Patienten mit rezidivierendem symptomatischen
Perikarderguss, bei denen die medikamentose Therapie nicht zur Verbesserung fuhrt, sollten
eine Perikardfenestrierung erhalten.

Durchfuhrung

Zur sicheren Uberwachung des Blutdruckes sollte bei Kindern ein invasives
Blutdruckmonitoring erfolgen. Eine einseitige Lungenbeatmung mit einem Doppellumentubus
wird in der Regel bei der operativen Versorgung von Erwachsenen verwendet und verbessert
das Sichtfeld des Chirurgen durch Desufflation der Lunge auf der operierten Seite. Die GroRe
der verfugbaren Tuben limitiert ihre Anwendung bei Kindern und ist somit nicht Standard. Fur
die Behandlung perioperativer Herzrhythmusstorungen (z.B. durch Manipulation am Epikard)
sollten praoperativ externe Defibrillationselektroden angebracht werden.

Die Perikardfenestrierung erfolgt entweder offen Uber eine laterale Thorakotomie (4. oder 5.
ICR), oder via videoassistierter Thorakoskopie (VATS) minimalinvasiv. Als Raritaten liegen
auch Beschreibungen eines transabdominellen laparoskopischen Zugangs und die
subxyphoidale Inzision vor. Diese wird aufgrund der geringeren intraoperativen
kardiopulmonalen Belastung (Ruckenlage statt Rechtsseitenlage; keine notwendige
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Einlungenbeatmung) als Ultima Ratio schwerstkranker Erwachsener vereinzelt bevorzugt.”">
Fir Kinder gibt es hierzu keine belastbaren Daten.

Bei den pleuralen Zugangswegen ist unter Sicht der N. phrenicus zu identifizieren und zu
schonen. Die Perikardinzision kann T-formig oder rechteckig erfolgen, ventral oder dorsal des
Nervens. Wichtig hierbei ist die Resektion des exzidierten Perikardlappens, um tatsachlich
einen ausreichend grol3en Gewebedefekt zu generieren; die alleinige Inzision und dadurch
initiale Entlastung des Perikardergusses reicht langfristig nicht aus, um eine dauerhafte
Drainage zu erreichen. Zu frih scheinen sonst die Perikardrander wieder miteinander zu
verwachsen und das Fenster zu verschliel3en. Ein zu groRes Fenster birgt das Risiko einer
Luxation von Herzanteilen. Im Rahmen der Perikarderoffnung sollte Ergussflussigkeit zur
zytologischen und mikrobiologischen Analyse, gegebenenfalls Tumormarker asserviert
werden. Dies trifft insbesondere auf die Patienten zu, deren Genese ihres Perikardergusses

noch ungeklart ist.

9.4.3 Perikardtumore und Perikardzysten

Priméare kardiale Neoplasien:

Teratome sind zumeist in der perikardialen Hohle zu finden. Sie entarten selten. Diese
extrakardialen Tumore sind chirurgisch relativ einfach von den grof3en Gefalien abzuschalen
und somit zu entfernen (ohne Herz-Lungenmaschine), Rezidive sind beschrieben.

Sekundare kardiale Neoplasien / Metastasen:

Bei Kindern existieren Einzelfallbeschreibungen fur Metastasen im Rahmen von
Neuroblastomen, Leukamien und Lymphomen sowie von Melanomen. Meist ist das Epikard
oder Myokard befallen, selten das Perikard. Chirurgische Therapieempfehlungen existieren
fur diese Falle nicht. Sie sollten in interdisziplindren Teams besprochen werden. Bei
vorliegendem Entscheid zur Operation folgt die Resektion des Tumorgewebes
grundsatzlichen onkochirurgischen Prinzipien.

Perikardzysten /Mesothelzysten:

Die in der Regel asymptomatischen Perikardzysten werden meist als Zufallsbefund in
Thoraxrontgen- oder CT-Aufnahmen diagnostiziert. Sie gehdren zu den gutartigen, seltenen
Tumoren mit breiter Variabilitat der GroRe und sind im Mediastinum oder parakardial
anzutreffen. Bei klinischer Symptomatik (Atemnot, Schluckstorungen oder retrosternalen
Schmerzen) besteht eine Indikation zur operativen Resektion der Perikardzysten.”® In der
Abwagung zwischen Zuwarten und operativem Eingriff sollte bedacht werden, dass eine
definitive Diagnosestellung und Ausschluss einer malignen Entartung nur mithilfe der
chirurgischen Resektion moglich sind. Der Zugangsweg ist dabei abhangig von der Lage und
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GroRe der Zyste.”®’7” Aufgrund der haufigsten Lokalisation im kardiophrenischen Winkel bietet

sich hierfur die laterale Thorakotomie oder die videoassistierte Thorakoskopie an.

9.4.4 Perikardagenesie

Die kongenitale Perikardagenesie hat eine Pravalenz von 0,007-0,015 % in Autopsien und
0,044 % bei operierten Patienten.”® Die Auspragung reicht von kleinen partiellen Defekten,
meistens im linken Perikard bis zur kompletten Perikardagenesie.

Die meisten Patienten mit Perikardagenesie sind asymptomatisch. Atypische scharfe oder
stechende Schmerzen der linken Thoraxwand kénnen Symptome einer Perikardagenesie
sein, die auch bei vollstandigem Fehlen des Perikards auftritt und pathophysiologisch nicht
geklart sind. Die gefurchtetste Problematik ist die Herniation bzw. Strangulation des Herzens
durch einen linksseitigen partiellen Defekt mit dem Risiko des pl6tzlichen Herztodes.

Die klinisch-radiologischen Befunde sind unspezifisch, die hinweisenden Besonderheiten der
Bildgebung bei Perikardagenesie sind in Tabelle 9 zusammengefasst.

Tabelle 9: Wichtigste Befunde in der Bildgebung bei kongenitaler Perikardagenesie,

modifiziert nach 42

Echokardiographie

e M-mode:
o Paradoxe Septumbewegung
o Akzentuierte Bewegung der Hinterwand
o Fehlende Separation von Epikard und Perikard

e 2D-Echo:
o Ungewohnliches Schallfenster
o Nach posterior orientierte Herzspitze in der parasternal langen Achse
o Laterale Positionierung der Echosonde
o Elongierter linker Vorhof mit erweiterten Ventrikeln (tranenférmige Herzform)
o RV-Dilatation
o UbermaRige Mobilitat des Herzens (Pendelherz)
o Abnormer atrio-ventrikularer Winkel
o Auswartsbewegung der inferior-posterioren Wand (apikaler

Vierkammerblick)
e Doppler-Echokardiographie:

o Trikuspidalinsuffizienz durch Annulusdilatation oder Ruptur der
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Sehnenfaden
o reduzierter systolischer Fluss in den Lungenvenen und oberer Hohlvene
CT/MRT des Herzens
o Fehlen der Perikardschicht
o Linksrotation des Herzens
o Interposition von Lungengewebe im anterioren Raum zwischen Aorta und

Pulmonalarterie oder zwischen Zwerchfell und Herzbasis

Eine chirurgische Therapie bei Perikardagenesie ist indiziert, wenn anhaltende Beschwerden
oder bei partieller Perikardagenesie maogliche Zeichen eines erhohten Risikos bestehen:"®
e Linksventrikulare myokardiale Falte/Knickbildung in der Echokardiographie oder der
kardialen CT oder MRT
e Koronarkompression in der Angiographie oder im kardialen CT
e Induzierbare Ischamie in der Stressuntersuchung (SPECT, PET oder MRT)

e Nachweis einer Herniation des linken Herzohrs

Die komplette Perikardagenesie verursacht im Erwachsenenalter keine Einschrankung der
Herzfunktion (Ejektionsfraktion) und keine reduzierte Lebenserwartung. Auch eine
asymptomatische vollstandige einseitige Perikardagenesie erfordert keine chirurgische
Therapie. Eine prophylaktische chirurgische Behandlung wird allgemein nicht empfohlen.

Bei partieller Perikardagenesie kommen bei symptomatischen Patienten oder solchen mit
erhohtem Risiko die folgenden Operationsverfahren zur Anwendung:”®
e Direktverschluss des Perikarddefekts (Naht)
e Patchverschluss des Perikardefekts (Gore-Tex oder Xenograft-Perikard)e°
e Erweiterung des Perikarddefekts zur Vermeidung einer Inkarzeration von herniierten
Anteilen des Herzens
e Perikardektomie
¢ Resektion des linken Herzohrs und Patchverschluss des Perikards bei Herniation des
linken Herzohrs
Der chirurgische Zugangsweg ist abhangig von der Erreichbarkeit des Defektes zu wahlen.
Eine Herz-Lungenmaschine kann im Rahmen der Adhasiolyse notwendig sein. Bei Patienten
mit anderer Indikation fur eine Thorakotomie wird die zusatzliche Behandlung des
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Perikarddefekts jedoch aufgrund der perioperativ erhohten Mobilitat des Herzens empfohlen.
Im Rahmen der Versorgung einer Perikardagenesie ist besondere Sorgfalt auf den meist
atypischen Verlauf des N. phrenicus zu legen (der linke N. phrenicus verlauft in der Regel
anterior des Defektes).8"

Kernaussage 6: Leitlinie Perikarderkrankungen

Operative Therapie von Perikarderkrankungen u

- Die chirurgische Therapie von chronisch exsudativen Perikarditiden umfasst die
Fenestrierung des Perikards und die Perikardektomie.

- Der operative Zugang erfolgt Uber eine mediane Sternotomie oder laterale
Thorakotomie, nur selten mittels videoassistierter Thorakoskopie.

- Bei der Perikarditis constrictiva ist die Perikardektomie die Therapie der Wahl.

- Maligne Perikardtumoren sind selten, am haufigsten sind Metastasen im
Rahmen onkologischer Grunderkrankungen.

- Die komplette Perikardagenesie ist meist asymptomatisch und ist nicht mit einer
eingeschrankten Lebenserwartung verknupft.

- Die partielle Perikardagenesie birgt das Risiko eines plotzlichen Herztodes
(Luxationsrisiko durch den Gewebedefekt).

- Risikofaktoren fur eine Strangulation des Herzens sind echokardiographisch
oder mittels Computertomographie oder MRT des Herzens zu evaluieren.

- Die chirurgische Behandlung der Perikardagenesie beinhaltet sowohl den
Verschluss von partiellen Perikarddefekten, als auch die Resektion oder

Erweiterung von Perikarddefekten um Herniationen des Herzens zu vermeiden.
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Empfehlung 3: Leitlinie Perikarderkrankungen

Operative Therapie von Perikarderkrankungen

Zur praoperativen Diagnostik von Perikarderkrankungen soll eine
Echokardiographie und eine Schichtbildgebung mittels kardialer
Computertomographie oder Magnetresonanztomographie erfolgen.

Die Perikardektomie bei Perikarditis constrictiva soll moglichst vollstandig

erfolgen.

Bei Perikardeingriffen ohne Herz-Lungenmaschine muss ein umfassendes

invasives Monitoring der Hdmodynamik erfolgen.

Bei allen chirurgisch dekomprimierenden Perikardeingriffen soll Material zur
histologischen und mikrobiologischen Analyse gewonnen werden.

Der chirurgische Zugang sollte entsprechend der in der praoperativen
Bildgebung erhobenen Auspragung der Perikarderkrankung gewahlt

werden, um anatomisch wichtige Strukturen adaquat zu adressieren.

Prophylaktische chirurgische Eingriffe bei asymptomatischen Patienten mit
totaler Perikardagenesie sind nicht empfohlen.

Bei unklaren kardialen und perikardialen Tumoren kann zur atiologischen

Abklarung eine chirurgische Biopsie erwogen werden.

10.Nachsorge und Verlauf

10.1 Ambulante Nachsorge

Ziele der ambulanten Nachsorge sind:

- Uberwachung der Herzfunktion

- Ausschluss bzw. frihzeitige Detektion von Rezidiven

- Ausschluss einer Perikarditis constrictiva

- Uberwachung der Organfunktionen unter einer Dauertherapie
- Kontrolle/Therapie einer moglichen Grunderkrankung

- Vermeidung von Risikofaktoren fur ein Rezidiv

- Vermeidung von Triggern bzw. Exazerbation einer Systemerkrankung
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Risikofaktoren fur die Entstehung rekurrierender Perikarditiden nach einer akuten
Perikarditis sind: 1756

- Fieber > 38°C

- Subakuter Beginn

- Herzbeuteltamponade, ausgepragter Perikarderguss

- Hohe Inflammationsparameter (BSG, CRP)

- Fehlende Myokardbeteiligung

- Nicht-idiopathische Atiologie

- Corticoidtherapie der akuten Perikarditis

- Fehlendes Ansprechen auf NSAIDS nach > 1 Woche Therapie

Fur die Untersuchungsintervalle nach einer Perikarditis bestehen keine einheitlichen
Vorgaben. Laborchemisch werden Akut-Phase-Proteine wie CRP, sowie eine BSG im Verlauf
bewertet, sonstige Biomarker bestehen fur die IRP nicht.

Die Echokardiographie stellt auch im Verlauf die wichtigste diagnostische Mallnahme dar.
Die Vermeidung von Risikofaktoren fur rekurrierende oder chronische Verlaufe, wie die
Zuruckhaltung in der Therapie mit Corticosteroiden kann zur Reduktion von Rezidiven

beitragen.

10.2 Belastbarkeit, Reise, Sport

Nach einer Perikarditis ist korperliche Schonung bis zur vollstandigen Normalisierung der
Symptome und der laborchemischen Inflammationsparameter angeraten. Sportliche
Aktivitaten, insbesondere kompetitiver Sport, sollten erst drei Monate nach Normalisierung

der Symptome und Untersuchungsbefunde wieder aufgenommen werden.%®

11. Erwachsene mit Perikarderkrankung

Bei Erwachsenen spielen Systemerkrankungen und Malignome eine deutlich groRere Rolle
bei der Atiologie der effusiven Perikarditis. Soweit in den vorangegangenen Kapiteln nicht
bereits aufgezeigt, bestehen unterschiedliche Empfehlungen hinsichtlich der
Therapieeskalation bei akuter und rekurrierender Perikarditis. Im Rahmen dieser Leitlinie
wird auf die Besonderheiten nicht detailliert eingegangen, stattdessen sei auf die ESC-

Leitlinie verwiesen.’
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11.1 Schwangerschaft

Die Ausbildung eines Perikardergusses in der Schwangerschaft ist ein haufiger, als benigne
bewerteter Befund, der im dritten Trimenon bei bis zu 40 % der Schwangeren auftritt und
ohne Therapie wieder verschwindet (Hydroperikard). Am zweithaufigsten ist die akute
Perikarditis.?? 8

Patientinnen mit chronischer Perikarditis wird empfohlen, die Schwangerschaft in einem
Intervall von geringer Krankheitsaktivitat zu planen. Fur die medikamentose Therapie gelten
einige Besonderheiten, die in Tabelle 10 aufgelistet sind.®? Prinzipiell ist die Einbindung
eines multidisziplindren Teams zur Betreuung der Schwangeren mit Perikarderkrankung

empfohlen.

Tabelle 10: Antiinflammatorische Therapie der Perikarditis in der Schwangerschaft / Stillzeit
(modifiziert nach 82)

Medikament Applikation

Acetylsalicylsaure, hoch dosiert (>100 mg/Tag) Bis zur 20.SSW; nicht wahrend der Stillzeit
Acetylsalicylsaure, niedrig dosiert (<100 mg/Tag) | Auch nach der 20. SSW mdoglich
NSAIDS (Ibuprofen, Indomethacin) Bis zur 20.SSW; danach wahrend der SS

nicht mehr, wegen Gefahr der Konstriktion

des DA und Beeintrachtigung der

Nierenfunktion des Feten

Prednison, niedrigdosiert (2,5-10 mg/Tag) Durchgehend in der ganzen SS mdglich
Colchizin Durchgehend in der ganzen SS und Stillzeit
moglich

SS = Schwangerschaft, SSW = Schwangerschaftswoche, DA = Ductus arteriosus

12.Durchfihrung der Diagnostik und Therapie

Die Durchflihrung der Diagnostik und Therapie erfolgt durch eine Arztin/einen Arzt fir Kinder-
und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie.

Therapeutische Malinahmen obliegen bei Patienten bis zum 18. Lebensjahr der

Verantwortung einer Arztin/eines Arztes fir Kinder- und Jugendmedizin mit

Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie in Kooperation mit einem Kinderrheumatologen

sowie eines Herzchirurgen/einer Herzchirurgin mit Erfahrung in der herzchirurgischen

Versorgung von Kindern. Therapeutische Entscheidungen werden idealerweise im Herzteam

gefallt.
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Anhang 1: Ursachen perikardialer Erkrankungen (modifiziert nach ")

A. Infektiose Ursachen:

Viral Enteroviren (Coxsackieviren, Echoviren), Herpesviren (EBV, CMV, HHV-6),
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Adenoviren, Parvovirus B19, SARS-CoV-2

Bakteriell Mycobacterium tuberculosis, Coxiella burnetii, Borrelia burgdorferi;
selten: Pneumokokken, Meningokokken, Gonokokken, Streptokokken,
Staphylokokken, Haemophilus, Chlamydien, Mykoplasmen, Legionellen,
Leptospiren, Listerien

Pilze Histoplasmen, Aspergillus, Blastomyces, Candida

Parasiten Echinokokken, Toxoplasmen

B. Nicht-infektiose Ursachen:

Autoimmun-

autoinflammatorisch

Systemische autoimmune und autoinflammatorische Erkrankungen (z. B.
systemischer Lupus Erythematosus, systemische juvenile idiopathische
Arthritis  (,Morbus  Still*), familidres Mittelmeerfieber), systemische
Vaskulitiden (z.B. eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA),

Behget Syndrom), Sarkoidose, chronisch entzindliche Darmerkrankungen

Neoplastisch

Primare Tumore (selten, V.a. perikardiales Mesotheliom), sekundare

metastatische Tumore (z. B. Lymphome)

Metabolisch

Urdmie, Myxédem, Anorexia nervosa

Traumatisch

und iatrogen

Direkte oder indirekte akute thorakale Traumata, thorakale Bestrahlung,

Postperikardiotomiesyndrom, Post-Myokardinfarkt-Syndrom

Medikamenten-

assoziiert

Lupus-like Syndrom (Procainamid, Hydralazin, Methyldopa, Isoniazid,
Phenytoin), antineoplastische Medikamente (Doxorubicin, Daunorubicin,
Cytosine Arabinosid, 5-Fluorouracil, Cyclophosphamid), Penicilline,
Amiodaron, Mesalazin, Clozapin, Minoxidil, Dantrolen, Practolol,
Phenylbutazon, Thiazide, Streptomycin, Thiouracil, Streptokinase,
Paraaminosalicylsaure, Sulfonamide, Cyclosporin, verschiedene Impfstoffe,
GM-CSF, anti-TNF Substanzen

Sonstige

Amyloidose, Aortendissektion, pulmonalarterielle Hypertonie, chronische

Herzinsuffizienz, kongenitale partielle and komplette Perikardagenesie
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Anhang 2: Druckkurven Perikarditis constrictiva versus RCMP

Abbildungen des Druckkurvenverlaufs im Rahmen der invasiven Diagnostik bei Verdacht auf Perikarditis constrictiva bzw. restriktive

Kardiomyopathie (modifiziert nach??)

A EXPIRATION

3 \ /wH b

EXPIRATION

Abbildung 2: Simultane Druckkurven fur den rechten und linken Ventrikel (RV, LV) eines Patienten mit
Perikarditis constrictiva mit dem typischen Wurzelzeichen der Ventrikelkurven. Dies ergibt sich durch einen
frihen Druckabfall und einem anschlieRenden Plateau in der Midsystole. Beachte auch den diastolischen
Druckangleich zwischen den beiden Ventrikeln. (RV= rechter Ventrikel, LV= linker Ventrikel).

Abbildung 3: Simultane Druckkurve des Drucks im LV und des
postkapillaren Verschlussdrucks (PCWP). A) Bei einem Patienten mit
PKC zeigt sich ein deutlicher Abfall des diatolischen PCWP-LV-
Druckgradienten wahrend der Inspiration (einzelner Pfeil) im Vergleich
zur Pfeil). B)
des

Exspiration (doppelter einer

PCWP-LV-Druck-
gradienten bei einem Patienten mit restriktiver Kardiomyopathie.

Kein Nachweis

respiratorischen  Variation diastolischen
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Abbildung 4: Linksventrikulare rasche Fullungswelle (LVRFW).
A) bei einem normalen Herzen und B) bei einem Patienten mit
Perikarditis constrictiva. Eine LVRFW > 7 mmHg deutet stark auf
eine Perikardiitis constrictiva hin. (RFW = rapid filling wave, SFW =
slow filling wave, EDP= enddiastolischer Druck, RV = rechter
ventrikel, LV = linker Ventrikel)
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Anhang 3: Dosierungsempfehlungen zur medikamentdsen Therapie der idiopathisch rekurrierenden Perikarditis im Kindesalter

(modifiziert nach™1.56.65)

Substanzklasse | Medikament Startdosis Dosisreduktion
NSAIDS Ibuprofen 10-16 mg/kg/Dosis alle 8 Stunden, p.o. Reduktion um 2 mg/kg/Dosis, alle 1-2 Wo
Maximum 600 mg/Dosis Absetzen, wenn 4 mg/kg/Dosis alle 8 Std.
Indomethacin >2 Jahre 0,25-1 mg/kg/Dosis, alle 6-12 Std. po Reduktion um 2,5 mg/kg/Dosis, alle 1-2 Wo
Maximum 50 mg/Dosis oder 150 mg/Tag Absetzen, wenn 2,5 mg//kg/Dosis alle 12 Std.
Naproxen >2 Jahre 5-7,5 mg/kg/Dosis, alle 12 Std po Reduktion um 0,25 mg/kg/Dosis, alle 1-2 Wo
Maximum 500 mg/Dosis oder 1 gTag Absetzen, wenn 0,25 mg//kg/Dosis alle 12 Std.
Ketorolac 2—-16 Jahre: (<50 kg): 0,5 mg/kg/Dosis alle 6 hr
Maximum 15 mg/Dosis oder 60 mg/Tag
Max. 5 Tag i.v.

>17 J (>50kg): 30 mg i.v.alle 6 Std
Maximum 120mg/Tag), max. 5 Tage i.v.
Colchizin Sauglinge: 0,05 (0,04-0,07) mg/kg/Tag (bei FMF) Keine allmahliche Dosisreduktion notwendig
< 5 Jahre: 0,5 mg/Tag, p.o.

> 5 Jahre: 1-1,5 mg/Tag, p.o.

> 12 Jahre: Erwachsenendosis = (0,5mg/Tag p.o.
< 70kg, 2 x 0,5 mg/Tag = 70kg)

Anakinra 1-2 mg/kg/Tag, bis zu 100 mg/Tag, s.c.

Prednison 0,25-0,5-(2) mg/kg/Tag p.o. Langsame Dosisreduktion Kinder:

> 0.7 mg/kg/Tag: 0,14 mg/kg/Tag alle 1-2 Wo

0,35-0.7 mg/kg/Tag: 0,07-0,14 mg/kg/Tag alle 1-2 Wo
0,2-0,35 mg/kg/Tag: 0,035-0,07 mg/kg/Tag, alle 2—4 Wo
< 0.2 mg/kg/Tag: 0,017-0,035 mg/kg/Tag alle 1-2 Wo
Langsame Dosisreduktion Jugendliche / Erwachsene:
> 50mg/Tag: 10 mg/Tag, alle 1-2 Wochen

50-25mg/Tag: 5-10 mg/Tag, alle 1-2 Wochen

25-15 mg/Tag: 1,25-2,5 mg/Tag, alle 2-4 Wochen

<15 mg/Tag: 1,25-2,5 mg/Tag, alle 2-6 Wochen

IVIG 400-500 mg/kg fir 5 Tage (ggf. 1x/Mo wiederholen)
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