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Praambel

Diese Pocket-Leitlinie ist eine von der Deutschen Gesellschaft flr Kardiologie — Herz- und Kreislauf-
forschung e.V. (DGK) ilbernommene Stellungnahme der European Society of Cardiology (ESC), die
den gegenwirtigen Erkenntnisstand wiedergibt und Arzten* die Entscheidungsfindung zum Wohle
ihrer Patienten erleichtern soll. Die Leitlinie ersetzt nicht die &rztliche Evaluation des individuellen
Patienten und die Anpassung der Diagnostik und Therapie an dessen spezifische Situation.

Die Erstellung dieser Leitlinie ist durch eine systematische Aufarbeitung und Zusammenstellung
der besten verfligbaren wissenschaftlichen Evidenz gekennzeichnet. Das vorgeschlagene Vorge-
hen ergibt sich aus der wissenschaftlichen Evidenz, wobei randomisierte, kontrollierte Studien
bevorzugt werden. Der Zusammenhang zwischen der jeweiligen Empfehlungsklasse und dem
zugehorigen Evidenzgrad ist gekennzeichnet.

Tabelle 1: Empfehlungsklassen

Definition Empfohlene
Formulierung

Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine
Klasse | Therapieform oder eine diagnostische Malinahme
effektiv, nitzlich oder heilsam ist

Widersprichliche Evidenz und/oder unterschiedliche Meinungen tber
Klasse Il den Nutzen/die Effektivitat einer Therapieform oder einer diagnosti-
schen MalRnahme

Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen bzw.  sollte erwogen
die Effektivitdt einer MaRnahme werden

Klasse Ilb Nutzen/Effektivitdt einer Mallnahme ist weniger gut

durch Evidenzen/Meinungen belegt
Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine
Therapieform oder eine diagnostische Malinahme

nicht effektiv, nicht niitzlich oder nicht heilsam ist und
im Einzelfall schadlich sein kann

Klasse lla

Klasse Il

Tabelle 2: Evidenzgrade

Konsensusmeinung von Experten und/oder kleinen Studien, retrospektiven
Studien oder Registern

©ESC

* Aus Griinden der Lesbarkeit wird darauf verzichtet, geschlechterspezifische Formulierungen zu verwen-
den. Personenbezogene Bezeichnungen beziehen sich auf alle Geschlechter.
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1. Einleitung

Die Européische Gesellschaft fiir Kardiologie (ESC) hat kirzlich eine umfas-
sende Uberpriifung des aktuellen Stands der medizinischen Evidenz und der
Daten aus klinischen Studien zum Management von Myokarditis und Peri-
karditis abgeschlossen. Die Empfehlungsklassen und Evidenzgrade wurden
gemal den in Tabelle 1 und Tabelle 2 aufgefiihrten Definitionen bewertet.

Diese Kurzfassung fasst die klinischen Behandlungsinformationen aus den
ausfuhrlichen Leitlinien zusammen. Weitere Einzelheiten finden Sie in in der
Langfassung der ESC-Guidelines unter www.escardio.org/guidelines.
Myokarditis und Perikarditis sind entziindliche Erkrankungen des Myokards
bzw. des Perikards, die sich teilweise Uberlappen konnen. Dies sind die ers-
ten klinischen Praxisleitlinien der ESC, die das gesamte Spektrum dieser Er-
krankungen abdecken.

Es wird der Begriff ,inflammatorisches myoperikardiales Syndrom” (IMPS)
eingefihrt. IMPS ist ein Oberbegriff, der wahrend des anfanglichen Diagno-
seprozesses bis zur endgdiltigen Diagnose verwendet wird (Abbildung 1).

Der Grund fur die Einfihrung von IMPS ist, dass Myokarditis und Perikardi-
tis dhnliche Atiologien aufweisen und anatomisch benachbarte Strukturen
betreffen.

Der Bereich hat mit Positionspapieren verschiedener kardiologischer Gesell-
schaften zunehmend Beachtung gefunden. In der Vergangenheit wurden
mehrere Konsensuspapiere vorgelegt, in denen eine nachgewiesene Myo-
karditis in der Regel auf der Grundlage einer Endomyokardbiopsie (EMB)
definiert wurde. Die EMB ermdglicht die Erkennung des histologischen Typs,
kann bestimmte Atiologien identifizieren und hilft auch bei der Unterschei-
dung von nicht-entziindlichen Kardiomyopathien (CMP). Heutzutage ist je-
doch die multimodale Bildgebung zu einem Eckpfeiler fiir die Diagnose von
Myokard- und Perikardentzindungen geworden, und die kardiovaskulare
Magnetresonanztomographie (CMR) spielt eine entscheidende Rolle, die zu
einem Paradigmenwechsel fihrt (Abbildung 2).




Abbildung 1: Zentrale Darstellung der ESC-Leitlinien zu Myokarditis und Perikarditis

Ubergeordnetes Konzept: IMPS - Das Spektrum des inflammatorischen myoperikardialen Syndroms
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Abbildung 2: Paradigmenwechsel in der klinischen Diagnose der Myokarditis
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CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; EMB = Endomyokardbiopsie.

Sowohl EMB als auch CMR kénnen eine definitive klinische Diagnose liefern, jedoch mit unter-
schiedlichen Indikationen. Einzelheiten sind in Abschnitt 5 in der Langfassung der ESC-Guidelines
aufgefuhrt.

2. Epidemiologie, Klassifizierung, Stadien, Diagnosekriterien und
Atiologie

2.1 Klassifizierung und Stadien

Aus klinischer Sicht wird eine Terminologie vorgeschlagen, die als Leitfaden

fur die Behandlung von Patienten dienen soll (Tabelle 3). Es werden Zeitrah-

men vorgeschlagen, um die Stadien widerzuspiegeln; jedoch ist die klinische
Identifizierung in der Praxis haufig herausfordernd.

©ESC



Tabelle 3: Terminologie und Stadien

Terminologie
IMPS

Myoperikarditis
Perimyokarditis

Akute Myokarditis

Komplizierte Myokarditis

Akute Perikarditis

Subakute/fortdauernde
Myokarditis

Subakute/persistierende
Perikarditis®

Chronische Myokarditis/
Perikarditis

Inflammatorische
Kardiomyopathie

Definition

Oberbegriff fir entztindliche Myokard- und
Perikardsyndrome

Vorwiegend Perikarditis®
Vorwiegend Myokarditis®

Dauer der Symptome < 4 Wochen

Fulminant, wenn:

> Akuter Beginn und hdmodynamisch instabile
Patienten, die Katecholamine oder mechani-
sche Kreislaufunterstitzung bendtigen

AM und = 1 der folgenden

> LVEF < 50 % im Echokardiogramm

> Anhaltende ventrikulére Arrhythmien
> Hohergradige AV-Blockierung

> HF

> Kardiogener Schock

Dauer der Symptome < 4 Wochen

Dauer der Symptome >4 Wochen bis < 3 Monate
Dauer der Symptome >4 Wochen bis < 3 Monate
Dauer der Symptome >3 Monate

Chronische Myokarditis in Verbindung mit
Herzfunktionsstorung und ventrikuléares
,Remodeling” mit klinischem Phanotyp einer
hypokinetischen, entweder dilatativen oder
nicht-dilatativen Kardiomyopathie mit/ohne
arrhythmogenem Substrat

9
7]
it}
©




Tabelle 3: Terminologie und Stadien (Fortsetzung)

Terminologie Definition

Rezidivierende Neue Symptome oder Krankheitsaktivitat nach
Myokarditis/Perikarditis ~ klinischer Remission

Remission ohne Rickbildung/Verschwinden der Symptome, Nor-
Residuen malisierung des EKG, der Biomarker und der bild-

gebenden Befunde (Echokardiographie und CMR)

Remission mit Residuen  Rickbildung/Verschwinden der Symptome,
anhaltende Veranderungen bei EKG, Biomarkern
und/oder Bildgebung (funktionelle und/oder
strukturelle Veranderungen in der Echokardio-
graphie oder CMR)

AM = akute Myokarditis; CK-MB = Kreatinkinase Myokardtyp; CMR = kardiovaskuldre Magnetreso-
nanztomographie; EKG = Elektrokardiogramm; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom;
LVEF = linksventrikuldre Ejektionsfraktion.

“ Patienten mit gesicherten Perikarditis-Kriterien und erhohten Biomarkern einer Myokardschadigung
(hochsensitives Troponin | oder T, CK-MB) ohne neu aufgetretene reg\onale oder globale Einschran-
kung der linksventrikuldren Funktion in der Echokardiographie oder CMR. ° Patienten mit gesicherten
Perikarditis-Kriterien und erhohten Biomarkern einer Myokardschadigung (hochsensitives Troponin |
oder T, CK-MB) mit neu aufgetretener regionaler oder globaler Einschrankung der linksventrikularen
Funktion in der Echokardiographie oder CMR. ° Persistierende Perikarditis: Der Begriff persistierende
Perikarditis bezeichnet Patienten mit anhaltenden Symptomen ohne symptomfreies Intervall von
mehr als 4 Wochen trotz leitliniengerechter Therapie in voller Dosierung (einschlieBlich Kortikosteroi-
den) oder Patienten, bei denen ein Rezidiv frih wahrend der Therapiereduktion auftritt.

©ESC

Das IMPS ist durch verschiedene Stadien gekennzeichnet (siehe Abbildung
3). Der Krankheitsverlauf ist von Patient zu Patient unterschiedlich. Einige
Patienten kdnnen sich vollstandig und ohne Folgeschaden erholen, bei ande-
ren kdnnen Komplikationen auftreten, die in einigen Fallen zum Tod fihren.
Nicht alle Patienten durchlaufen alle Stadien. Eine vollstandige Remission
kann zu jedem Zeitpunkt eintreten. Fir eine angemessene therapeutische
Beratung ist jedoch ein tiefgreifendes Verstandnis der jeweiligen Stadien
unerlasslich.

2.2 Diagnosekriterien

Nach den urspringlich vorgeschlagenen Diagnosekriterien aus dem Kon-
sensuspapier von 2013 hat die multimodale Bildgebung, insbesondere die
CMR, eine klinische, nicht-invasive Diagnose der Myokarditis ermdglicht. In
Ubereinstimmung mit dem Paradigmenwechsel (Abbildung 2) werden neue




Diagnosekriterien und eine neue Klassifizierung (Tabelle 4) vorgeschlagen.
Dieser klinisch orientierte Ansatz basiert auf dem klinischen Erscheinungs-
bild mit zusétzlichen unterstitzenden Befunden und einer positiven CMR
oder EMB. Die histopathologischen Kriterien der EMB und die aktualisierten
Lake-Louise-Kriterien (LLC) fir die CMR sind in Tabelle 5 bzw. Abbildung 4
aufgeflhrt. Die Diagnose einer Perikarditis kann anhand des klinischen Bil-
des und mehr als einem zusatzlichen Kriterium gestellt werden. Die CMR
kann darlber hinaus eine nicht-invasive Bestatigung des Vorliegens einer
Perikarditis Uber die klinischen Kriterien hinaus liefern. Zudem ermdglicht
sie die Identifizierung tberlappender Formen.

Abbildung 3: Stadien des inflammatorischen myoperikardialen Syndroms
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Tabelle 4: Diagnosekriterien und Klassifizierung fiir IMPS

IMPS

Wenn die Diagnosekriterien fir Myokarditis und/oder Perikarditis erfllt sind®
Myokarditis Perikarditis

Gesichert Klinisches Erscheinungs- Klinisches Erscheinungs-
bild® und durch CMR oder  bild® mit >1 zusétzlichem
EMB nachgewiesen Kriterium

Maglich Klinisches Erscheinungs- Klinisches Erscheinungs-
bild® mit mindestens bild® mit 1 zuséatzlichen
1 zusatzlichen Kriterium Kriterium
CMR- oder EMB-unsicher
oder nicht verftigbar

Unwahrscheinlich/  Nur klinisches Erschei- Nur klinisches

ausgeschlossen nungsbild® ohne Erscheinungsbild® ohne

zusatzliche Kriterien zusatzliche Kriterien

Zusitzliche Kriterien iiber das klinische Erscheinungsbild® hinaus

Myokarditis Perikarditis
Klinik® Unspezifische Befunde Perikardreiben
EKG® ST-T-Veranderungen PR-Senkung, ubiquitdre
ST-Streckenhebung
Biomarker Troponinanstieg CRP-Anstieg
Bildgebung® Abnormaler Strain, Wand- Neuer oder zunehmen-
bewegungsstorungen, der Perikarderguss
reduzierte EF, Myokard- Perikardodem und/oder
6dem und/oder LGE LGE (CMR-Befunde)

(CMR-Befunde)

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein; EF = Ejektionsfraktion;
EKG = Elektrokardiogramm; EMB = Endomyokardbiopsie; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales
Syndrom; LGE = late gadolinium enhancement; LLC = Lake-Louise-Kriterien

Zu den klinischen Symptomen zahlen Brustschmerzen oder infarktéhnliche Symptome, Arrhythmien,
Herzinsuffizienz und Uberlebter plotzlicher Herztod. CMR-Kategorien: nachgewiesen = 2 von 2
aktualisierten LLC erfullt (Abbildung 4), ungewiss = nur 1 von 2 aktualisierten LLC erflllt, abgelehnt =
negatives CMR. EMB-Kategorien: nachgewiesen, ungewiss, abgelehnt (gemaR Konsens der Patholo-
gen). Siehe Langfassung der ESC-Leitlinien fiir FuBnotenabschnitte.

“ Eine Erkrankung kann fiihrend sein (siehe Abschnitt 8). ° Siehe detaillierte Beschreibung der
klinischen Symptomatik in Abschnitt 4; selten knnen asymptomatische Félle entdeckt werden (z. B
medikamentenbedingt mit eindeutiger Anamnese, wie z. B. Immun-Checkpoint-Inhibitoren). ©Bei EKG-
Veranderungen immer Myokarditis in Betracht ziehen/ausschlieBen. “Eine detaillierte Beschreibung
der bildgebenden Befunde finden sich in den zusétzlichen Abschnitten 5.4-5.7
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2.2.1 Diagnosekriterien fiir eine Myokarditis

Eine Myokarditis kann bei entsprechendem klinischen Bild und einem durch
CMR oder EMB bestatigten Befund als definitiv diagnostiziert werden (siehe
Details in Tabelle 4, Abbildung 4). Eine Myokarditis ist bei Vorliegen eines
klinischen Bildes und mindestens eines weiteren Kriteriums maoglich, wenn
CMR- oder EMB-Befunde unklar oder nicht verfiigbar sind. Je nach Einzelfall
und Risiko (siehe Abschnitt 3) kann die definitive Diagnose einer Myokardi-
tis auf der Grundlage von CMR (Abbildung 4) oder EMB (Tabelle 5) gestellt
werden. Eine nicht-ischdmische Myokardentziindung kann gemal der aktu-
alisierten LLC durch CMR diagnostiziert werden (siehe Abbildung 4).

2.2.2 Diagnosekriterien fiir eine Perikarditis

Perikarditis ist ein entztndliches Perikard-Syndrom mit oder ohne Perikard-
erguss. Die definitive klinische Diagnose kann anhand des klinischen Bildes
und mindestens einem weiteren Kriterium gestellt werden (Tabelle 4).




Abbildung 4: Diagnosekriterien mittels kardiovaskularer Magnetresonanztomo-
graphie basierend auf den aktualisierten Lake-Louise-Kriterien
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CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; ECV = extrazelluldres Volumen; LGE = late
gadolinium enhancement; LLC = Lake-Louise-Kriterien; LV = linker Ventrikel; LVEF = linksventri-
kulare Ejektionsfraktion; RVEF = rechtsventrikuldre Ejektionsfunktion.

Das Vorliegen eines Perikardergusses deutet auf eine begleitende Perikarditis hin.
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Tabelle 5: Histopathologische Kriterien der Myokarditis

Begriff Vorherrschende Myozyten- Infektionen
Entziindungszellen nekrose PCR-positiv
(Viren usw.)
Aktive lymphozytare CD3" T-Lymphozyten  Ja Ja/Nein
Myokarditis >7/mm?,
CD68" Makrophagen
Persistierende CD3" T-Lymphozyten  Ja Ja/Nein
lymphozytire >7/mm?,
Myokarditis CD68" Makrophagen
Ausgeheilte - Nein Ja/Nein
lymphozytare
Myokarditis
Eosinophile Eosinophile, Ja Ja/Nein
Myokarditis CD3" T-Lymphozyten,
(akutes Stadium) CD68" Makrophagen
Riesenzellmyokarditis ~ Eosinophile, Ja Nein
(akutes Stadium) CD68" Riesenzellen,
CD3" T-Lymphozyten,
CD68" Makrophagen
Sarkoidose CD68' Riesenzellen, Ja/Nein Nein
Granulom,
CD3" T-Lymphozyten,
CD68" Makrophagen §

PCR = Polymerase-Kettenreaktion

3. Klinische Erscheinungsbilder des IMPS

Der Begriff IMPS umfasst ein Spektrum von Entziindungskrankheiten, die
von einer isolierten Myokarditis Uber eine isolierte Perikarditis bis hin zu einer
Kombination aus beiden reichen. Eine der groften Herausforderungen bei
der Diagnose des IMPS ist die Erkennung selbst, daher werden Warnzeichen
hervorgehoben (Tabelle 6). ,Red Flags" fir IMPS sind Warnsignale, die das
Bewusstsein fir die Krankheit scharfen sollen. Bei Verdacht auf IMPS sollte
eine Einstufung auf der Grundlage der Risikobewertung vorgenommen wer-
den (Tabelle 7).




Tabelle 6: ,Red Flags” fiir die klinische Diagnose von Myokarditis und

Perikarditis
Myokarditis

Kirzlich aufgetretenes oder
gleichzeitig bestehende grippeahnli-
che Symptome oder Gastroenteritis

Infarktahnliche Brustschmerzen
Palpitationen

HF-Symptome
EKG-Veranderungen®

Ventrikulére Arrhythmien (isoliert,
komplex)

Synkope
Hamodynamische Instabilitat

Erhohte Marker fiir Myokardl&asionen
(hs-Tn, CK-MB-Erhohung)

Erhohte Marker fur HF (NT-proBNP)

Abnormale Wandbewegung, erhohte
Wanddicke und/oder beeintrachtigte
systolische Funktion in der
Bildgebung

CMR-Bildgebung mit Myokardédem
und/oder LGE

CK-MB = Kreatinkinase Myokardtyp; CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; CRP = C-
reaktives Protein; EKG = Elektrokardiogramm; HF = Herzinsuffizienz; hs-Tn = hochsensitives Troponin;

Perikarditis

Kirzlich aufgetretenes oder
gleichzeitig bestehende grippeahnli-
che Symptome oder Gastroenteritis

Pleuritische/infarktahnliche
Brustschmerzen

Symptome einer Rechtsherzinsuffi-
zienz und Zeichen einer Konstriktion

Fieber
Perikardreiben
CRP-Erhthung
Perikarderguss
Pleuraerguss
Polyserositis

CMR-Bildgebung mit Perikardédem
und/oder LGE

LGE = late gadolinium enhancement; NT-proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid.
?Siehe Abschnitt 5.1 in der Langfassung der ESC-Guidelines.
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Tabelle 7: Klinische Risikostratifizierung als Leitfaden fiir die Diagnostik

Myokarditis

bei IMPS

> Akute HF/
kardiogener
Schock

> Dyspnoe NYHA
1I-1V, refraktar
gegenuber
medikamentoser
Therapie

> Herzstillstand/
Synkope®

> Kammerflimmern/
anhaltende
ventrikulare
Tachykardie®

> Hochgradiger
AV-Block®

Bildgebende

Kriterien:

> Neu reduzierte
LVEF (< 40 %)°

> Ausgedehntes LGE
im CMR?®

Mittleres Risiko

> Neue/progrediente
Dyspnoe

> Nicht anhaltende
ventrikulare
Arrhythmien

> Anhaltender oder
wiederkehrender
Troponinanstieg

Bildgebende

Kriterien:

> Neu auftretende
leicht verminderte
LVEF (41 %— 49 %)
und/oder
Wandbewegungs-
storungen

> Erhaltene LVEF
(=50 %) und LGE
>2 Segmente in
der CMR

> Stabile
Symptome oder
oligosymptoma-
tisch

Bildgebende

Kriterien:

> Erhaltene LVEF
(= 50 %) ohne
LGE oder
begrenztes LGE
(<2 Segmente) in
der CMR

Q
7]
@
©




Tabelle 7: Klinische Risikostratifizierung als Leitfaden fiir die Diagnostik
bei IMPS (Fortsetzung)

Risiko _ Mittleres Risiko

Perikarditis

> Anzeichen und
Symptome einer
Perikardtamponade

> Fieber (Temperatur
>38°C)

> Exsudative-konst-
riktive Perikarditis

> Versagen der
NSAID-Therapie

> Persistierende
Perikarditis

Bildgebende

Kriterien:

> GroRer Perikarder-
guss (>20 mm
enddiastolisch)

> Perikardtamponade

> Ausgedehntes
perikardiales LGE
in der CMR

> Anzeichen und
Symptome einer
Rechtsherz-
insuffizienz

Bildgebende

Kriterien:

> MéaRiger bis groflier
Perikarderguss
(10-20 mm
enddiastolisch)

> Konstriktive
Physiologie
unabhéangig von
der GroRe des
Ergusses

> Ansprechen auf
eine adaquate
Therapie
innerhalb von
1-2 Wochen

Bildgebende

Kriterien:

> Fehlender oder
leichter
Perikarderguss

> Fehlen von
perikardialem
LGE in der CMR
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AV = atrioventrikuldr; CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; LGE = late gadolinium
enhancement; LVEF = linksventrikulare Ejektionsfraktion; NSAID = nichtsteroidale Antirheumatika;
NYHA = New York Heart Association-Klassifikation.

“Diese Kriterien fuihren nicht direkt zu einer Endomyokardbiopsie. In diesen Fallen wird je nach vermu-
teter zugrunde liegender Ursache von Fall zu Fall entschieden.

Eine schnelle und zuverlassige Diagnose ist fur die Behandlung von ent-
scheidender Bedeutung. Der erste Schritt besteht darin, die Patienten zu
triagieren, indem ihre Risikofaktoren bewertet und ein akutes Koronarsyn-
drom (ACS) ausgeschlossen wird, sofern dies aufgrund des klinischen Bildes
angezeigt ist. Dariiber hinaus muss eine Myokarditis in Betracht gezogen
werden, unabhangig davon, ob die Erstvorstellung stationar oder ambulant
erfolgte. Dieser Ansatz basiert auf unterschiedlichen nationalen Gesund-
heitssystemen, da ein Patient zundchst ambulant oder stationar behandelt
werden kann (Abbildung 5, Abbildung 6, Abbildung 7).




Legende zu Abbildung 5

AA = antiarrhythmisch; CRP = C-reaktives Protein; EKG = Elektrokardiogramm; HF = Herzinsuffizienz;
ICU = Intensivstation; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom; J = ja; KHK = Koronare
Herzkrankheit; N = nein; NT-proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid.

“Siehe Tabelle 6. Laboruntersuchungen einschlieRlich Troponin, NT-proBNP, CRP, Differentialblut-
bild. ©Invasive Koronarangiographie oder Computertomographie-Angiographie je nach klinischer
Wahrscheinlichkeit. “Siehe Tabelle 7. “Endomyokardbiopsie in Betracht ziehen. 'Kardiovaskulére
Magnetresonanztomographie in Betracht ziehen. °Siehe Tabelle 9.

Legende zu Abbildung 6

CRP = C-reaktives Protein; EKG = Elektrokardiogramm; J = ja; KHK = Koronare Herzkrankheit;

N = nein; NT-proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid.

“Siehe Tabelle 6. °Laboruntersuchungen einschlieBlich Troponin, NT-proBNP, CRP, Differentialblutbild.
“Siehe Abbildung 5. ®Invasive Koronarangiographie oder Computertomographie-Angiographie je nach
klinischer Wahrscheinlichkeit. ©Je nach klinischer Situation (Herzinsuffizienz, Arrhythmien) Aufnahme
auf die Station. "Siehe Tabelle 9. ?Siehe Tabelle 7.

Legende zu Abbildung 7

CRP = C-reaktives Protein; EKG = Elektrokardiogramm; J = ja; N = nein. Siehe Tabelle 6. "Ein Patient,
der einen oder mehrere prognostische Pradiktoren aufweist, wie in Tabelle 7 aufgefiihrt, muss als
Hochrisikopatient ins Krankenhaus aufgenommen und einer Ursachenforschung zugefiihrt werden.
Patienten ohne Hochrisikomerkmale kénnen ambulant ohne Ursachensuche und ohne Einweisung
behandelt werden, wenn sie gut auf eine empirische entziindungshemmende Therapie ansprechen




Abbildung 5: Diagnosealgorithmus und Triage fiir stationar vorstellige
Myokarditis-Patienten
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Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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Abbildung 6: Diagnosealgorithmus und Triage fiir ambulant vorstellige
Myokarditis-Patienten
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Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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Abbildung 7: Diagnosealgorithmus und Triage bei Perikarditis®
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Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter

3.1 Klinische Erscheinungsbilder der Myokarditis

Die Myokarditis ist durch heterogene klinische Manifestationen gekenn-
zeichnet (Abbildung 8); daher erfordert die Diagnose ein hohes Mal} an
Aufmerksamkeit. Die wichtigsten klinischen Symptome sind infarktahnliche
Brustschmerzen (haufigstes Symptom), Arrhythmien und Herzinsuffizienz
(HF). Der Schweregrad kann von asymptomatisch/oligosymptomatisch
bis zu schweren lebensbedrohlichen Szenarien wie schwerer HF oder vent-
rikularer Arrhythmie (VA) reichen [die moglicherweise zu einem plotzlichen
Herztod (SCD) fiihren kann]. Eine klinische Klassifizierung auf der Grundlage
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der Symptomatik als Hochrisiko- oder Nicht-Hochrisiko-Myokarditis (siehe
Tabelle 7) hat sich in groRen Kohorten als aussagekraftig hinsichtlich des
Krankheitsverlaufs erwiesen.

Abbildung 8: Spektrum der Myokarditis-Symptome und -Ergebnisse

” o '] & o

Die BildgréBe korreliert
mit der Hauflgkelt

¢ 12 1.8 t
e
I v A
Remlsslon ohne/mn Residuen Dilatative Tod
( F derung und/oder LGE) Kardiomyopathi

LGE = late gadolinium enhancement; SCD = pl6tzlicher Herztod. Die BildgroRe korreliert mit der
Haufigkeit des Auftretens (z. B. sind Brustschmerzen am haufigsten). Unkomplizierte Félle von
Myokarditis (etwa 75 % aller nicht selektierten Falle) heilen in der Regel spontan aus. Bei einer durch
Endomyokardbiopsie diagnostizierten akuten Myokarditis erholen sich bis zu 50 % der Patienten
spontan, bis zu 25 % konnen eine anhaltende stabile Herzfunktionsstorung aufweisen, wahrend

10 % bis 25 % eine fortschreitende ventrikulare Dysfunktion entwickeln, die zu einer dilatativen
Kardiomyopathie im Endstadium, einer Herztransplantation oder zum Tod filhren kann.
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3.1.1 Brustschmerzen als Symptom

Brustschmerzen stellen das haufigste klinische Symptom (etwa 75 % al-
ler nicht ausgewahlten Félle) bei Jugendlichen und Erwachsenen dar. Sie
gehen haufig mit einem Anstieg von Biomarkern wie Troponin einher, oft
begleitet von Verdanderungen im Elektrokardiogramm (EKG) (insbesondere
ST-Strecken-Hebung), die trotz des Fehlens einer signifikanten obstruktiven
Koronaren Herzkrankheit ein akutes Koronarsyndrom (ACS) vortduschen
konnen. Diese Falle werden oft als infarktahnlich bezeichnet. Patienten mit
diesem Krankheitsbild berichten in der Regel von einer kirzlich aufgetre-
tenen oder begleitenden Virusinfektion, wie z. B. einer Atemwegsinfektion
oder Gastroenteritis, die der Myokarditis oft um mehrere Tage bis Wo-
chen (2-4 Wochen) vorausgeht. In der Regel ist eine Troponin-Erhohung
im Zusammenhang mit IMPS kein negativer Prognosemarker, wenn es
mit einer erhaltenen biventrikuldren Funktion einhergeht. Patienten mit
Brustschmerzen und normaler linksventrikuldrer Ejektionsfraktion (LVEF)




ohne Wandbewegungsstorungen, ohne ventrikuldre Arrhythmien und mit
vollstandiger Rickbildung der EKG-Veranderungen konnen als Patienten
mit einem niedrigen Risiko und einer ausgezeichneten Langzeitprognose
angesehen werden. Es gibt mogliche Ausnahmen von dieser allgemeinen
Regel (z. B. wenige Falle mit eosinophiler Myokarditis und Riesenzellmyo-
karditis). Myokardiale Narbenbildung, die mittels CMR festgestellt wurde,
kann in Fallen mit erhaltener LVEF vorliegen. Fokale Narbenbildung jeglicher
Ursache erwies sich als relevant fiir mogliche Langzeitfolgen, kleine Narben
(z. B. <2 Segmente) nach > 6 Monaten schienen jedoch giinstiger zu sein.
Dennoch fehlen Daten zum Langzeitverlauf. Ein moglicher Diagnosealgo-
rithmus ist in Abbildung 9 dargestellt.

3.1.2 Symptome einer Herzinsuffizienz

Patienten mit Myokarditis, die sich mit akuter HF prasentieren, insbesondere
wenn diese mit einer linksventrikuldren Dysfunktion (LVEF <40 %) einher-
geht, sollten als Hochrisikogruppe betrachtet werden, deren Prognose weit-
gehend von der kurzfristigen Reaktion auf die Therapie abhangt. Ein Algo-
rithmus fur die vorgeschlagene Abklarung ist in Abbildung 10 dargestellt.

Legende zu Abbildung 9

ACS = akutes Koronarsyndrom; CRP = C-reaktives Protein; CT = Computertomographie; EKG =
Elektrokardiogramm; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom; J = ja; KHK = Koronare
Herzkrankheit; N = nein; NT-proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid.

“ Laboruntersuchungen einschlieBlich Troponin, NT-proBNP, CRP, Differentialblutbild. °Siehe Tabelle 6.
¢ Siehe in der Langfassung der ESC-Guidelines zur ACS 2023. “Siehe Tabelle 7. ®Siehe Abbildung 7.
"Kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie in Betracht ziehen. Endomyokardbiopsie von Fall zu
Fall in Betracht ziehen. "Abhé&ngig von der zugrunde liegenden Ursache und der klinischen Notwen-
digkeit. 'Siehe Abschnitte 5, 8,9, 10 in der Langfassung der ESC-Guidelines.

Legende zu Abbildung 10

CRP = C-reaktives Protein; EKG = Elektrokardiogramm; HF = Herzinsuffizienz; ICU = Intensivstation;

J =Ja; N = nein; NT-proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid.

“Laboruntersuchungen einschlieRlich Troponin, NT-proBNP, CRP, Differentialblutbild. ®Siehe Tabelle 6
“Siehe Tabelle 7. “Kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie in Betracht ziehen. “Bei stabilisier-
ten Herzinsuffizienzpatienten kann eine Endomyokardbiopsie von Fall zu Fall durchgefiihrt werden

' Abhangig von der zugrunde liegenden Ursache und der klinischen Notwendigkeit. ?Siehe Abschnitte
5,8,9, 10 in der Langfassung der ESC-Guidelines




Abbildung 9: Diagnosealgorithmus fiir akute Brustschmerzen

Patient mit akuten Brustschmerzen

i

{

Klinische Wahrscheinlichkeit fiir eine stenosierende KHK

7
* Intermediar
|
Klinischer Ausschluss
(Klasse I) - i Weitere

fiir IMPS® —@)—>  Abkldrung

der Atiologie

Koronare N S . N S N
Herzkrankheit Diagn die Diagn¢ erien, die
auf eine Myokarditis auf eine Perikarditis
1 hindeuten hindeuten
? | i
Weiter zum
Behandlung gemaf - . i
S Risikostratifizierung? Perikarditis
ACS—GuoldeIlnes g Algorithmus®
Wenn eine
KHK die
Symptome
nicht
ausreichend :
erklart ¢ Vor der Entlassung
. —

|
e ! !

Hinweis auf
Normale nicht kardiale Eindeutige
Befunde Ursachen oder Myokarditis

Kardiomyopathien

l | {

Keine weiteren Weitere Abklarung Weitere atiologische
Untersuchungen der Atiologie Untersuchungen erforderlich”
ﬁeg %ﬁ
Weitere Abklarung' Eeinspsies
9 Abklarung

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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Abbildung 10: Diagnosealgorithmus fiir akute Herzinsuffizienz
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Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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3.1.3 Vorstellung mit Herzrhythmusstorungen

Patienten mit akuter Myokarditis (AM) mit neuen, wiederkehrenden oder unge-
klarten Arrhythmien kénnen ein breites Spektrum an Symptomen aufweisen,
das von Herzklopfen tber Synkopen bis hin zu lebensbedrohlichen Arrhythmi-
en mit einem Uberlebten plotzlichen Herztod reichen kdénnen. Ein Algorithmus
flr den vorgeschlagenen Arbeitsablauf ist in Abbildung 11 dargestellt.

Legende zu Abbildung 11

ALS = erweiterte Lebenserhaltungsmalnahmen (advanced life support); CMR = kardiovaskulare
Magnetresonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein; EKG = Elektrokardiogramm; EMB = Endo-
myokardbiopsie; ICD = implantierbarer Kardioverter-Defibrillator; J = Ja; KHK = Koronare Herzkrank-
heit; N = nein; NT-proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid; PM = Herzschrittmacher.
“Invasive Koronarangiographie oder Computertomographie-Angiographie je nach klinischer Wahr-
scheinlichkeit. ”Laboruntersuchungen einschlieRlich Troponin, NT-proBNP, CRP, Differentialblutbild
“Siehe Tabelle 6. “Siehe Tabelle 7. °Kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie in Betracht
ziehen. 'Endomyokardbiopsie von Fall zu Fall in Betracht ziehen. Siehe hierfiir die Langfassung der
ESC-Leitlinien: “Siehe Abschnitt 6.5 fiir tragbare Kardioverter-Defibrillatoren. "Siehe Abschnitte 5, 8,
9,10. 'Siehe Abschnitt 6.5. ’Siehe Abschnitt 6.5 und Empfehlungstabelle 14.




Abbildung 11: Diagnosealgorithmus fiir Arrhythmien

Patient mit neuen, wiederkehrenden oder ungeklarten Arrhythmien (jeder Art)

i

Arrhythmie identifizieren
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+—J — Hamodynamische Instabilitat
7
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Obstruktive KHK® )~
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Warnzeichen fiir eine Weitere atiologische
KHK behandeln Myokardmitbeteiligung® ®

Abklarung

. Vorder | der
Emlassung
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Hinweis auf nicht-kardiale ; .
Ursachen oder Kardiomyopathien Gesicherte Myokarditis
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Abklarung
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L Uberlei drungen 1

Normale Befunde

Ventrikulare Arrhythmie?
1 Weitere &tiologische Abklarung”
Aktive Myokarditis (basierend auf initialer CMR/EMB) -
PM-Indikation’
@
I Katheterablation
(Klasse lla)

Weitere Abklarung je nach Aktivitat

(Genetik, systemische Erkrankungen) -ika-
se

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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3.2 Klinische Erscheinungsbilder der Perikarditis
3.2.1 Perikarditis mit Perikardtamponade

Die beiden schwerwiegendsten Komplikationen einer Perikarditis sind die
Perikardtamponade und die konstriktive Perikarditis (CP). Die Perikarditis
mit begleitender Tamponade ist eine lebensbedrohliche Erkrankung, bei der
eine Entzlindung des Perikards zur Ansammlung von kompressiver Peri-
kardflissigkeit fihrt, welche durch zunehmenden Druck auf das Herz zur
mechanischen Beeintrachtigung der Entfaltung fihrt. (Tabelle 8). Zu den
Symptomen konnen Brustschmerzen, Mudigkeit und Dyspnoe gehoren. Zu
den klinischen Anzeichen gehoren Hypotonie, Tachykardie, erhdhter Jugular-
venendruck, Pulsus paradoxus, gedampfte Herztone, elektrischer Alternans
mit EKG-Niedervoltage und eine vergroRerte Herzsilhouette im Rontgenbild
des Brustkorbs. Das Ausmaf der klinischen und hamodynamischen Anoma-
lien hangt von der Menge der Perikardflissigkeit und der Geschwindigkeit ih-
rer Ansammlung, der Dehnbarkeit des Perikards sowie der Compliance und
den Fllungsdriicken der Herzkammern ab (Abbildung 12).




Abbildung 12: Behandlung einer Perikardtamponade

Patient mit eindeutiger Diagnose einer Perikardtamponade

|

e — Vorerst keine Perikardpunktion

(mit kumulativer Punktzahl 26) ® E";]Zig?ﬁgﬁfgﬁ?;i:?gs'

Perikardpunktion mit Drainage

Verbesserung

—® ®

Ambulante Nachsorge Perikardfenster

Kriterien fiir die Triage von Patienten mit Perikarderguss, bei denen das Risiko einer Progression zu einer Perikardtamponade besteht

Atiologie Klinisches Erscheinungsbild Bildgebung
Maligne Erkrankung 2 | Dyspnoe/Tachypnoe 1 | Kardiomegalie im )
Tuberkulose 2 | Orthopnoe 3 | Elektrischer Alternans im EKG 05
Kiirzliche Strahlentherapie 1 | Hypotonie (CBP < 95 mmHg) 0,5 | Niedervoltage im EKG 1
Kiirzliche Virusinfektion 1 i i i 1 i , groBer PE 3
Wiederkehrender PE 1 | Oligurie 1 | Moderater PE 1
Chronisches terminales 1 | Pulsus paradoxus (> 10 mmHg) 2 | Kleiner PE El

Nierenversagen

Immunsuppression 1 il i 05 i Kollaps 1

Schilddriisenfehlfunktion -1 | Perikardreibungsgerausch 0,5 | IVC dilatiert, nicht atemreagibel 15
El ﬁgpg‘r‘ﬁpwm 5 | Rechtsventrikulrer Kollaps 15

Langsames Fortschreiten B
dor Eriaaniung 1 | Linksatrialer Kollaps 2

‘Atemabhangige Flussvariationen
tiber Mitral-/Tr 1

Pendelndes Herz (,Swinging Heart”) 1

CBP = zentraler (aortaler) Blutdruck (central blood pressure); EKG = Elektrokardiogramm;

IVC = Vena cava inferior (inferior vena cava); J = Ja; N = nein; PE = Perikarderguss.

Die Kriterien fir die Beurteilung von Patienten durch sofortige oder verzogerte Perikardpunktion
basieren auf einem Expertenkonsens. Eine sofortige Perikardpunktion sollte in Betracht gezogen
werden, wenn mindestens zwei der drei Kategorien mehr als 6 Punkte aufweisen.

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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Tabelle 8: Ursachen fiir eine Perikardtamponade

Haufige Ursachen (in der Reihenfolge ihrer relativen Haufigkeit):
1. Neoplasie/Malignitat
2. latrogen/Trauma
3. Perikarditis
4. Tuberkulose (am haufigsten in Entwicklungslandern)

Seltenere Ursachen (in der Reihenfolge ihrer relativen Haufigkeit):

. Kollagenosen (systemischer Lupus erythematodes, rheumatoide
Arthritis, Sklerodermie)

Perikardiales Verletzungssyndrom

Akuter Myokardinfarkt

Aortendissektion

Uramie

Bakterielle Infektion

Pneumoperikard

-

No ok wn
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3.2.2 Konstriktive Perikarditis

Die perikardiale Konstriktion ist eine chronische Erkrankung, die durch ein
starres, oft verdicktes und verkalktes Perikard gekennzeichnetist und zu einer
Beeintrachtigung der diastolischen Fiillung des Herzens fihrt. In Verbindung
mit einer Perikarditis sollte sie als CP bezeichnet werden. CP ist eine Folge
einer chronischen Perikardentzindung und zeichnet sich durch Vernarbung,
Fibrose und Elastizitatsverlust des Perikards aus. Die Hauptsymptome sind
Dyspnoe, Odeme, Orthopnoe und Abgeschlagenheit. Das klassische Krank-
heitsbild ist in der Regel durch eine isolierte Rechtsherzinsuffizienz mit nor-
malen oder nahezu normalen Natriuretischen Peptidwerten gekennzeichnet.
Es konnen vendse Stauungen, Hepatomegalie, Pleuraergisse und Aszites
auftreten. CP sollte empirisch mit einer entzindungshemmenden Therapie
behandelt werden. Patienten mit Behandlungsversagen der medikamento-
sen Therapie und Perikardkonstriktion ohne Perikarditis sollten unverziglich
zur Perikardektomie tiberwiesen werden (Abbildung 13).




Abbildung 13: Management der Konstriktion

Patient mit Symptomen und Anzeichen einer Konstriktion®

{

l

Definitive Diagnose einer Konstriktion ~—@)—

7
o

k3

Begleitende Perikarditis
Empirische entziindungshemmende Therapie
fiir mindestens 3—-6 Monate
(Klasse Ila)

l

Fortbestehen der Konstriktion

Ambulante Nachsorge 4—0—L®

Stationare Aufnahme und
Herzkatheteruntersuchung

Intermediares Risiko®

! ! |

Ambulante Engmaschige Nachsorge
Behandlung innerhalb eines Monats
Ambulante Nachsorge Verbesserung I

R

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; CT = Computertomographie;

EKG = Elektrokardiogramm; J = Ja; N = nein.

Eine empirische entziindungshemmende Therapie ist nur bei Patienten mit Anzeichen einer
Perikarditis (nach klinischen Kriterien, Biomarkern und/oder Bildgebung) gerechtfertigt. Geringes
Risiko: klinische Remission nach Therapie/Normalisierung der Bildgebungsbefunde. Mittleres

Risiko: verbesserte Symptome ohne vollstandige Remission/teilweise Riickbildung. Hohes Risiko:

anhaltende Symptome/anhaltende Bildgebungsbefunde einer Konstriktion.
“Siehe Tabelle 6.
® Siehe Tabelle 7.

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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4. Diagnose und diagnostische Aklarung

Die diagnostische Abklarung bei Patienten mit Verdacht auf IMPS sollte auf
der Grundlage des Schweregrads, der klinischen Symptomatik, des Anspre-
chens auf die medikamentose Therapie und des individuellen Risikos ange-
passt werden (Tabelle 7).

Die Flussdiagramme (Abbildungen 7, 9-11) veranschaulichen den vorge-
schlagenen Arbeitsablauf in verschiedenen klinischen Szenarien. Wenn ein
Patient klinische Symptome aufweist, die auf ein IMPS hindeuten (Tabelle 6),
werden Basis- und weiterflihrende diagnostische Untersuchungen empfoh-
len (siehe Tabelle 9).

Tabelle 9: Basis- und weiterfiihrende Untersuchungen
Basisuntersuchungen:

Anamnese: mdgliche Ursachen und Ausloser (Virusinfektion der oberen
Atemwege oder des Magen-Darm-Trakts, Toxine, Drogenkonsum, Medika-
mente), wiederkehrende Symptome, familiére Vorbelastung mit IMPS/
Kardiomyopathie/SCD und/oder systemischen Entziindungs-/
Autoimmunerkrankungen

Korperliche Untersuchung: Beurteilung der klinischen Stabilitat, Symptome
(Brustschmerzen, HF-Symptome, Palpitationen, Synkopen), Unwohlsein,
allgemeine Schwache und Abgeschlagenheit, Perikardreiben, klinische
Symptome/Anzeichen einer Perikardtamponade

EKG: PR-Strecken-Senkung, ST/T-Wellen-Veranderungen, AVB und
ventrikuldre Arrhythmien

Rontgenthorax

Basis Laboruntersuchung:

Marker fiir Myokardschéden (z. B. hs-TnT/Tnl)

Marker fir systemische Entziindungen (z. B. CRP, ESR, WBC-Anzahl)
Marker fir HF (z. B. NT-proBNP)

GroRes Blutbild (einschlieRlich Eosinophilenzahl)

Nierenfunktion und Elektrolyte (z. B. Natrium, Kalium, Kreatinin)
Schilddrisenfunktion (z. B. TSH)

Leberfunktion und zusatzliche Untersuchungen (z. B. Laktatdehydrogenase,
Aspartataminotransferase, Alaninaminotransferase)

9
7]
@
©

Echokardiographie einschlielich Strain-Messungen




Tabelle 9: Basis- und weiterfiihrende Untersuchungen (Fortsetzung)
Weiterfiihrende Beurteilung, in der Regel nach der stationaren Aufnahme:

Beurteilung der Koronaranatomie (falls fiir die Differentialdiagnose
erforderlich, mittels invasiver Koronarangiographie oder Koronar-CT, je nach
klinischer Wahrscheinlichkeit eines ACS)

CMR zur Beurteilung von Anzeichen einer Myokard- und Perikardentziindung
und/oder Fibrose

Arrhythmie-Screening je nach individueller Risikostratifizierung (z. B.
Langzeit-EKG)

Zusétzliche Laborparameter je nach klinischem Verdacht (z. B. wenn
therapeutische Konsequenzen zu erwarten sind)

Spezielle genetische Diagnostik, falls indiziert
CT zur Beurteilung begleitender pleuropulmonaler Erkrankungen

Myokarditis-spezifisch: EMB in Hochrisikoféllen und in selektiven Fallen mit
mittlerem Risiko, um die spezifische Histologie und Atiologie zu ermitteln

Perikarditis-spezifisch: diagnostische Perikardpunktion, wenn indiziert®

ACS = akutes Koronarsyndrom; AVB = atrioventrikuldrer Block; CMR = kardiovaskulare Magnet-
resonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein; CT = Computertomographie; EKG = Elektrokardio-
gramm; EMB = Endomyokardbiopsie; ESR = Erythrozytensedimentationsrate; HF = Herzinsuffizienz;
hs-TnT/Tnl = hochsensitives Troponin T/I; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom; NT-
proBNP = N-terminales pro-brain natriuretisches Peptid; SCD = pl6tzlicher Herztod; TSH = Thyreoidea-
stimulierendes Hormon; WBC = weille Blutkdrperchen.

“ Siehe Kapitel 5.5.2 fiir Empfehlungen fir interventionelle Techniken bei Perikarditis.
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Empfehlungen fiir die klinische Beurteilung von Myokarditis und Perikarditis

Empfehlungen

Bei allen Patienten mit Verdacht auf Myokarditis und/
oder Perikarditis wird zur ersten diagnostischen
Beurteilung eine vollstandige klinische Untersuchung
empfohlen, einschlieBlich Anamnese, korperlicher
Untersuchung, Rontgenthorax, Biomarkern®, EKG und
Echokardiographie.

Bei Patienten mit klinischem Verdacht auf Myokarditis
(unter Verwendung der aktualisierten LLC) und/oder
Perikarditis wird eine CMR zur nicht-invasiven
Diagnose einer Entziindungsreaktion empfohlen.

Bei Patienten mit Hochrisi}(<o—Perikarditisb wird eine
stationare Aufnahme zur Uberwachung und
Behandlung empfohlen.

Bei Patienten mit einer Myokarditis mit mittlerem bis
hohem Risiko® wird eine stationare Aufnahme zur
Uberwachung und Behandlung empfohlen.

Eine EMB® wird bei Patienten mit einer Hochrisiko-
Myokarditis® und/oder hdmodynamischer Instabilitét
und/oder bei Patienten mit Myokarditis mittleren Risikos,
die nicht auf eine konventionelle Therapie ansprechen,
empfohlen, um einen spezifischen histologischen Subtyp
zu identifizieren und das Vorhandensein von
Virusgenomen zur gezielten Behandlung zu beurteilen.

Eine invasive Koronarangiographie oder eine
Koronar-CT wird bei Patienten mit IMPS bei Verdacht
auf ein akutes Koronarsyndrom empfohlen, um eine
obstruktive koronare Herzkrankheit auszuschliefen
— abhéngig von der klinischen Wahrscheinlichkeit.

Bei Patienten mit Niedrigri”siko-Myokarditisb sollte eine
stationare Aufnahme zur Uberwachung und
Behandlung erwogen werden.

Klasse

Evidenz-
grad

Q
7]
@
@




Empfehlungen fiir die klinische Beurteilung von Myokarditis und Perikarditis
(Fortsetzung)

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei rezidivierendem Perikarderguss kann eine
Perikard- oder Epikardbiopsie als Teil der diagnosti-
schen Abklarung erwogen werden, wenn die Diagnose
mit multimodalen Bildgebungsverfahren und
Laboruntersuchungen nicht gestellt werden kann.

Eine routinemaRige Serologie wird bei Patienten mit
Myokarditis und/oder Perikarditis zur Beurteilung der
viralen Atiologie nicht empfohlen, mit Ausnahme von
Hepatitis C, HIV und Lyme-Borreliose.

CMR = kardiovaskulare Magnetresonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein; CT = Computer-

tomographie; EKG = Elektrokardiogramm; EMB = Endomyokardbiopsie; HIV = Humanes Immun-

defizienz-Virus; hs-Tnl = hochsensitives Troponin |; hs-TnT = hochsensitives Troponin T; IMPS = in-

flammatorisches myoperikardiales Syndrom; LLC = Lake-Louise Kriterien; NT-proBNP = N-terminales

pro-brain natriuretisches Peptid.

“ EinschlieRlich hs-TnT oder hs-Tnl, CRR, NT-proBNP.

° Siehe Tabelle 7.

° Die Beurteilung der EMB sollte auf der Grundlage von Histologie, Immunhistologie und molekularer
Pathologie zur Erkennung von Virusinfektionen in Myokard- und Blutproben erfolgen (siehe auch
Tabelle 11).
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4.1 Genetik

Die genetische Testung ist relativ neu beim IMPS. Es bestehen potenzielle
Uberschneidungen mit CMP. Es gibt zunehmend Hinweise darauf, dass Gen-
varianten, die fir myokardiale Strukturproteine kodieren, insbesondere Des-
mosom- und Sarkomerproteine, ebenfalls mit akuten und rezidivierenden
Myokarditiden assoziiert sein kdnnen. Darlber hinaus wurde gezeigt, dass
es eine Uberschneidung von Genvarianten gibt, die sowohl fiir Myokardent-
ziindungen und als auch erbliche CMP [arrhythmogene rechtsventrikulédre
Kardiomyopathie (ARVC) und nicht-dilatative linksventrikulédre Kardiomyopa-
thie] pradisponieren. Myokardentzindungen bei Patienten mit erblicher CMP
konnen insbesondere mithilfe von Serum- und Bildgebungs-Biomarkern
nachgewiesen werden. Es gibt Hinweise darauf, dass diese Patienten ein
hoheres Risiko fir eine komplizierte Myokarditis haben.




Die Identifizierung solcher Genvarianten hat mehrere klinische Implikationen:

1) Wahrend bei Myokarditis empfohlen wird, die Implantation eines implan-
tierbaren Kardioverter-Defibrillators (ICD) wahrend der akuten Phase der
Erkrankung zu verschieben, ist die Schwelle fir die priméarprophylakti-
sche Implantation eines ICD bei ARVC-Patienten niedriger.

2) Genvarianten, die fiir eine Myokarditis pradisponieren, haben relevante
Auswirkungen fir Patienten. Einzelheiten sind in den ESC-Leitlinien 2023
zur Behandlung von Kardiomyopathien aufgefihrt.

3) Ein kaskadenférmiges klinisches und genetisches Screening von An-
gehdrigen, sowie eine familiare genetische Beratung sollten angeboten
werden.

Pathogene/wahrscheinlich pathogene Varianten wurden bei Patienten mit
rezidivierender Perikarditis (RP) identifiziert, insbesondere bei jungen Pati-
enten mit familidrer Vorbelastung, multiplen Rezidiven, inflammatorischem
Phanotyp und therapierefraktarer oder von medikamentdser Behandlung
abhéangiger Erkrankung. RP wurde mit genetischen Varianten fir monoge-
ne autoinflammatorische Erkrankungen (z. B. familidres Mittelmeerfieber,
Tumornekrosefaktor-Rezeptor-assoziiertes periodisches Fiebersyndrom) in
Verbindung gebracht, aber auch mit Genen, die mit Inflammation einherge-
hen kénnen. (Abbildung 14).




Abbildung 14: Die verschiedenen Verlaufe des IMPS und das Zusammen-
spiel von genetisch bedingter Entziindung und Autoimmuni-
tét liber den initialen infektiosen Ausldser hinaus

Akutes IMPS Rezidivierendes IMPS

[ ]

Genetischer @
w ﬂ p Hlntergrund Infektlon
(elnmallges % — |nflammator|sch/
Rezidiv) autoimmun

Genetischer

Himergrund
p Auto
w (wiederholte ‘ ‘ » inflammatorisch/
Rezidive) autoimmun

IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom.

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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Empfehlungen fiir Gentests

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei wiederkehrendem IMPS wird empfohlen, die

Familienanamnese einschlieBlich des Stammbaums zu

erfassen, um Hinweise auf die zugrunde liegende (o]
Atiologie zu erhalten, das Vererbungsmuster zu

bestimmen und gefahrdete Verwandte zu identifizieren.

Bei Patienten mit eindeutiger Myokarditis/Perikarditis
sollte eine genetische Untersuchung erwogen werden bei:
— Positiver Familienanamnese eines IMPS, vererbter
oder mutmaBlicher Kardiomyopathie

~ maligner ventrikulérer Arrhythmie®

- signifikantem links-/rechtsseitigen LGE (z. B.
ringférmiges Muster oder septales LGE) oder
anhaltender systolischer LVEF-Dysfunktion

- rezidivierender Myokarditis oder anhaltendem
Troponinanstieg

- rezidivierender Perikarditis mit entziindlichem
Phéanotyp, die nicht auf eine konventionelle
Behandlung® anspricht, mit dem Ziel, eine zugrunde
liegende genetische Ursache festzustellen.

lla
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IL = Interleukin; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom; LGE = late gadolinium
enhancement; LVEF = linksventrikulare Ejektionsfraktion. ® Siehe Abschnitt 4 in der Langfassung der
ESC-Guidelines. °Insbesondere schlechte Reaktion auf Colchicin und Anti-IL-1-Wirkstoffe.

4.2 Echokardiographie

Die Echokardiographie ist die grundlegende bildgebende Untersuchung und
kann normale Befunde zeigen (40 %—50 % der Félle bei Erstmanifestation);
das Vorliegen eines neuen oder progredienten PE ist jedoch ein diagnosti-
sches Kriterium fir eine Perikarditis. Die Grol3e des PE wird anhand der end-
diastolischen Ausdehnung des echofreien Raums zwischen epikardialem
und parietalem Perikard beurteilt (Tabelle 10).




Tabelle 10: Klassifizierung des Perikardergusses

Beginn Akut (= 4 Wochen)
Subakut (> 4 Wochen bis < 3 Monate)
Chronisch (> 3 Monate)

GroBe® Gering <10 mm
Moderat 10-20 mm
Grol3 >20 mm

Verteilung Zirkumferentiell/lokalisiert

Zusammensetzung  Transsudat/Exsudat

? Maximale enddiastolische Ausdehnung.

4.3 Kardiovaskulare Magnetresonanztomographie

Die CMR ist der anerkannte Goldstandard fiir die Quantifizierung der biven-
trikuldren Funktion und die Erkennung von Wandbewegungsstorungen. Die
aktualisierten LLC, welche parametrisches Mapping mit einschliefen (T1/
T2/extrazelluldres Volumen), sollten fir die Diagnose angewendet werden,
da die Kombination die diagnostische Genauigkeit erhoht (siehe Abbildung
4). Die CMR st hilfreich flr eine objektive Beurteilung des AusmaRes der
Entziindung sowie der Narbenbildung innerhalb des Myokards und des Peri-
kards, sowohl bei der Erstdiagnose als auch wahrend Nachuntersuchungen
(Einzelheiten siehe Abbildung 7 und Tabelle 9).
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Empfehlungen fiir die Verwendung der CMR-Bildgebung

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Myokarditis

Bei Patienten mit Verdacht auf Myokarditis wird eine
CMR empfohlen, um eine klinische Diagnose zu stellen
und die Ursache einer akuten Myokardschadigung zu
ermitteln, einschlieRlich der Beurteilung von Odemen,
Ischamie und Nekrose/Fibrose/Vernarbung.

Die CMR wird fir die Nachsorge von Patienten mit
Myokarditis mindestens innerhalb der ersten 6 Monate
empfohlen, um einen abgeheilten oder andauernden
Prozess zu identifizieren, eine Risikostratifizierung und
personalisierte Therapie sowie eine Riickkehr zur
korperlichen Belastung zu ermdglichen.

Perikarditis

CMR wird bei Patienten mit Verdacht auf Perikarditis
empfohlen, wenn anhand klinischer Kriterien keine
Diagnose gestellt werden kann, um Anzeichen einer
Perikardverdickung, Odeme oder LGE zu beurteilen und
in ausgewahlten Féllen das Fortbestehen der
Erkrankung wahrend der Nachsorge zu beurteilen.

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; LGE = late gadolinium enhancement.

4.4 Computertomographie

Empfehlungen fiir die Computertomographie

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Eine CT wird empfohlen, um die Perikarddicke,
Verkalkungen, Raumforderungen und lokalisierte
Perikardergiisse sowie begleitende pleuropulmonale
Erkrankungen und Brustkorbanomalien zu beurteilen.

CT = Computertomographie. Weitere Empfehlungen zur CT finden Sie in der Empfehlungstabelle 1 in
der Langfassung der ESC-Guidelines.

o
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4.5 Nuklearmedizin

Empfehlungen fiir die Nuklearmedizin

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Kohlenhydratfreie '®F-FDG-PET oder '®F-FDG-PET/CT

sollte fiir die diagnostische Abklarung bei Patienten mit

Verdacht auf Myokarditis und/oder Perikarditis lla C
erwogen werden, bei denen Echokardiographie und

CMR keine eindeutige klinische Diagnose ermaglichen.
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CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; CT = Computertomographie;
BF-FDG-PET = ['® FJ-Fluordesoxy-glukose-Positronenemissionstomographie.

4.6 Endomyokardbiopsie

Die EMB ermdglicht die Identifizierung des zugrunde liegenden histologi-
schen Subtyps der kardialen Entziindung. Allerdings haben sich nicht-inva-
sive Bildgebungsverfahren erheblich verbessert, sodass die Diagnose einer
Myokarditis mittels CMR mdglich ist. Daher hat sich die Rolle der EMB in der
klinischen Praxis verandert. Die EMB bleibt fiir Hochrisikopatienten und in
einigen Fallen mit intermedidrem Risiko entscheidend, in denen die Kenntnis
des histologischen Subtyps und die Identifizierung einer moglichen viralen
Atiologie fiir gezielte Therapien von Bedeutung sind (Abbildung 15).

Die Entscheidung tber den Ort der EMB [rechter Ventrikel und/oder linker
Ventrikel (LV)] sollte auf der Grundlage der klinischen Indikation, der Befun-
de der Bildgebung vor dem Eingriff und der Expertise des interventionellen
Kardiologen getroffen werden. Der ,sampling error” ist die groRte Limitation
fur die diagnostische Genauigkeit der EMB. Die Mindestanzahl der fir jede
Technik erforderlichen EMB-Proben ist in Tabelle 11 aufgefihrt. Die zeitna-
he Ubermittlung der Biopsieergebnisse ist fiir eine optimale therapeutische
Beratung von entscheidender Bedeutung.

Tabelle 11: Parameter fiir die Befundung der Endomyokardbiopsie

Kriterien Parameter fiir die Befundung

Histologie (Paraffin-einge-  Vorhandensein und AusmaR von Kardio-
bettete EMB, mindestens ~ myozytennekrose, Entziindung, Fibrose
3 Myokardproben)
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Tabelle 11: Parameter fiir die Befundung der Endomyokardbiopsie

(Fortsetzung)

Kriterien Parameter fiir die Befundung

Immunhistologie Vorhandensein, AusmaB, Lokalisierung und

(Paraffin-eingebettete Typisierung von Immunzellen im Myokard:

EMB, mindestens CD3* T-Lymphozyten, CD68" Makrophagen

3 Myokardproben) (= 14 Leukozyten/mm? mit T-Lymphozyten
>7 Zellen/mm), HLA-DR-Expression in
Immunzellen und Endothelzellen

Molekulare Pathologie Vorhandensein, Typisierung und Quantifizierung

[Infektionen: RNAlater™, von DNA/RNA von Infektionserregern mittels

schockgefrorenes q(RT)-PCR

Gewebe (1-2 EMB), Viren: hauptséachlich Enteroviren, Parvovirus

Paraffin-eingebettete EMB]  B19, Humanes Herpesvirus 6, Epstein-Barr-Virus;
Borrelia spp, Trypanosoma cruzi

Blut g(RT)-PCR zum Nachweis systemischer
Infektionen

Molekulare Pathologie NGS zum Nachweis pathogener Varianten in

(Genetik: RNAlater™, Herzgenen, die traditionell mit Kardiomyopathi-

gefrorenes Gewebe, en assoziiert sind (insbesondere Desmosom-

Paraffin-eingebettete und Sarkomer-/Zytoskelett-Gene) .

EMB, Blut) g

DNA = Desoxyribonukleinsdure; EMB = Endomyokardbiopsie; HLA-DR = Humanes Leukozyten-Antigen
- DR-Isotyp; NGS = Next-Generation-Sequencing; q(RT)-PCR = quantitative Echtzeit-Polymerase-Ketten-
reaktion (quantitative (real-time) polymerase chain reaction); RNA = Ribonukleinséure (ribonucleic acid)

Empfehlungen fiir die Endomyokardbiopsie

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Eine EMB? wird bei Patienten mit Hochrisiko-Myokardi-

tis® und/oder hamodynamischer Instabilitat und/oder

bei Patienten mit Myokarditis intermediaren Risikos,

die nicht auf eine konventionelle Therapie ansprechen, (o]
empfohlen, um einen spezifischen histologischen

Subtyp zu erkennen und das Vorhandensein von

viralem Genom fiir die Behandlung zu beurteilen.

EMB = Endomyokardbiopsie. *Die moderne Auswertung der EMB sollte auf der Grundlage von Histo-

logie, Immunhistologie und molekularer Pathologie zum Nachweis viraler Infektionen in Myokard- und
Blutproben erfolgen (siehe auch Tabelle 11). "Siehe Tabelle 7.
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Abbildung 15: Histopathologische Befunde bei Myokarditis

i SAT : 5 .

Akute
lymphozytare
Myokarditis

Chronische
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Eosinophile
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myokarditis
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HE/Giemsa CcD3 Ch68 —
100 pm

HE = Hamatoxylin-Eosin. (A—C) Die Endomyokardbiopsie zeigt bei akuter lymphozytarer Myokarditis
Kardiomyozytennekrosen (A, HE-Farbung) und eine schwere fokale Infiltration von CD3" T-Zellen (B)
und CD68" Makrophagen (C) wie durch Immunhistochemie nachgewiesen. (D~F) Bei chronischer
lymphozytarer Myokarditis wird keine Kardiomyozytennekrose beobachtet; es liegt jedoch eine
fokale Ersatzfibrose (D, HE) in Gegenwart von CD3" T-Zellen (E) und CD68" Makrophagen (F) vor.
(G-1) Bei der akuten eosinophilen Myokarditis ist die Nekrose der Kardiomyozyten mit zahlreichen
eosinophilen Granulozyten (G, Giemsa-Farbung), einigen CD3" T-Zellen (H) und zahlreichen CD68"
Makrophagen (1) assoziiert. (J-L) Bereiche mit schwerer Kardiomyozytennekrose bei ausgedehnter
fokaler und diffuser Infiltration von eosinophilen Granulozyten (J, Giemsa-Farbung), CD3" T-Zellen
(K) und CD68" Makrophagen und CD68" Riesenzellen (L) sind typisch fir eine Riesenzellmyokar-
ditis. (M—0) Die kardiale Sarkoidose ist histologisch durch das Vorhandensein von Granulomen
gekennzeichnet, in der Regel ohne Kardiomyozytennekrose (M, Giemsa-Farbung), jedoch mit fokaler
Infiltration von CD3" T-Zellen (N) und zahlreichen CD68" Makrophagen und CD68" Riesenzellen (0).
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4.7 Rolle der Autopsie

Empfehlungen fiir die Autopsie

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei allen Patienten unter 50 Jahren mit pl6tzlichem
Herztod wird eine umfassende Autopsie empfohlen,
um das Vorliegen einer akuten Myokarditis als Ursache
zu beurteilen und mogliche zugrunde liegende erbliche
Herzerkrankungen zu erkennen.®

Bei plotzlichem Herztod wird empfohlen, Proben fiir die
DNA-Extraktion aufzubewahren und einen Kardiopatho-
logen zu konsultieren, falls eine erbliche Ursache
vermutet wird oder die Todesursache ungeklart bleibt.*
DNA = Desoxyribonukleinsaure; SCD = pl6tzlicher Herztod.

“In Ubereinstimmung mit den ESC-Leitlinien 2022 fiir die Behandlung von Patienten mit ventrikularen
Arrhythmien und die Pravention des plotzlichen Herztodes.

4.8 Rolle der Herzkatheteruntersuchung und der Koronarangiographie

Angesichts der gemeinsamen Symptome (insbesondere Brustschmerzen),
der Erhchung der Biomarker (wie Troponin bei Myokardbeteiligung und NT-
proBNP) und der EKG-Verdnderungen ist das ACS die wichtigste Differenti-
aldiagnose des IMPS. Je nach der ersten klinischen Beurteilung sollte das
ACS gemah den aktuellen Leitlinien ausgeschlossen werden (Abbildung 9).

4.9 Elektroanatomisches Mapping

Empfehlungen fiir das elektroanatomische Mapping

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei Verdacht auf Myokarditis (insbesondere kardialer
Sarkoidose) sollte ein elektroanatomisches Mapping
f o lla Cc
erwogen werden, um die Endomyokardbiopsie zu
steuern.

Q
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5. Therapie
5.1 Pharmakologische Therapie

Bei Uberlappenden Formen sollte die Therapie das Hauptproblem adressieren.

5.1.1 Pharmakologische Therapie bei Myokarditis
Spezifische medikamentdse Therapien sind in Tabelle 12 zusammenge-
fasst.

Tabelle 12: Therapie spezifischer Formen der Myokarditis

Lymphozytare Myokarditis (Virus-negativ)

Nicht schwerwiegend: Prednison 1 mg/kg/Tag p.o.,
anschliefend ausschleichen

Schwer: Methylprednisolon 7=14 mg/kg/Tag i.v. fur
3 Tage, anschlieend 1 mg/kg/Tag p.o.

Erstlinientherapie

i — Orale Kortikosteroide + Azathioprin® oder
P Mycophenolatmofetil®, Ciclosporin®, Methotrexat

Drittlinientherapie IVIGE oder Plasmapherese’

Eosinophile Myokarditis

Wie bei lymphozytdrer Myokarditis
Erstlinientherapie + EM-assoziierte Erkrankung behandeln, falls
festgestellt

Wie bei lymphozytarer Myokarditis
Zweitlinientherapie  + EM-assoziierte Erkrankung behandeln, falls
festgestellt

Drittlinientherapie -
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Tabelle 12: Therapie spezifischer Formen der Myokarditis (Fortsetzung)

Riesenzellmyokarditis

Erstlinientherapie

Zweitlinientherapie

Drittlinientherapie

Herz-Sarkoidose

Erstlinientherapie

Zweitlinientherapie

Drittlinientherapie

Lyme-Karditis

Erstlinientherapie

Zweitlinientherapie

Drittlinientherapie

Nicht schwerwiegend: Prednison 1 mg/kg/Tag p.o.,
anschliefend ausschleichen

Schwer: Methylprednisolon 7=14 mg/kg/Tag i.v. fur
3 Tage, anschliefend 1 mg/kg/Tag p.o. + Immunsup-
pressiva (Azathioprin® oder Mycophenolatmofetil®,
Ciclosporin®)

Antithymozytenglobulin (ATG)?, Cyclophosphamid",
Rituximab'

Nicht schwerwiegend: Prednison 1 mg/kg/Tag p.o.,
Ausschleichen von 40-60 mg téglich

Schwer: Methylprednisolon 7-14 mg/kg/Tag i.v. Gber
3 Tage, anschlieRend 1 mg/kg/Tag p.o.

Methotrexat® (1. Wahl) oder Azathioprin®, Mycophe-
nolatmofetil®, Cyclophosphamid”

Infliximab’ oder Adalimumab*, Rituximab'

(a) Orale Antibiotika (leichte Falle):

— Doxycyclin 100 mg 2 x taglich (14-21 Tage)

— Amoxicillin 500 mg 3 x téglich (14-21 Tage)

— Cefuroxim-Axetil 500 mg 2 x taglich (14-21 Tage)
(b) Intravenose Antibiotika (schwere Félle):

— Ceftriaxon 2 g/Tag (14-21 Tage)

Intravendse Antibiotika:

Cefotaxim 2 g alle 8 Stunden (14-21 Tage) oder
Penicillin G 1824 Millionen Einheiten/Tag i.v. alle 4
Stunden (1421 Tage)

Q
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Tabelle 12: Therapie spezifischer Formen der Myokarditis (Fortsetzung)
Chagas-Krankheit

Benznidazol 5-7 mg/kg/Tag in 2 Dosen fir 60 Tage

Ssillinshitvareipis Nifurtimox 8-10 mg/kg/Tag in 3 Dosen flir 60—90 Tage

Zweitlinientherapie -
Drittlinientherapie -
ICl-induzierte Myokarditis

ICl absetzen, Neubewertung

Nicht schwerwiegend: Methylprednisolon
500-1000 mg/Tag flr 3 Tage, anschlieBend
Ausschleichen mit oralem Prednison

Schwer: i.v. Methylprednisolon 7-14 mg/kg/Tag fur
3 Tage, dann 1 mg/kg/Tag

Erstlinientherapie

Wenn kein Ansprechen innerhalb von 24-48 Stunden:
Zweitlinientherapie  Mycophenolatmofetil’, ATG?, Abatacept,
Alemtuzumab™

Drittlinientherapie Infliximab’ oder Adalimumab, Rituximab'

ATG = Anti-Thymozyten-Globulin; CTLA-4 = zytotoxisches T-Lymphozyten-Antigen 4; EM = eosinophile
Myokarditis; ICl = Immun-Checkpoint-Inhibitor; IgG = Immunglobulin; IL = Interleukin; i.v. = intravends;
IVIG = intravendses Immunglobulin; p.o. = oral; s.c. = subkutan; TNF-a = Tumornekrosefaktor alpha.
#Azathioprin (Immunsuppressivum, Purinanalogon; Hauptziel: Lymphozyten): 1-2 mg/kg pro Tag p.o. (typi-
scherweise 100-150 mg téglich in 1-2 Einzeldosen). ®Mycophenolatmofetil (Immunsuppressivum, das
die Inosinmonophosphatdehydrogenase hemmt; Hauptziel: Lymphozyten): 500—1000 mg p.o. 2x taglich.
(insgesamt 1-2 g/Tag). ° Ciclosporin (Calcineurin-Hemmer, der die IL-2-Transkription in aktivierten T-Zellen
verhindert): ~3-5 mg/kg/Tag p.o. (aufgeteilt auf 2x taglich) angepasst an Ziel-Talspiegel von ~150-250 ng/
ml. “Methotrexat (Antimetabolit, der die Dihydrofolatreduktase und andere folatabhangige Schritte hemmt
und so die Proliferation aktiver Lymphozyten reduziert): 15-20 mg/Woche p.o. oder s.c. (niedrige wéchentli-
che Dosis, mit Folsdureergéanzung). °IVIG (immunmodulatorische Therapie mit gepoolten IgG-Antikorpern):
Standarddosis off-label 2 g/kg Gesamtdosis, in der Regel tiber 1 bis 2 Tage verabreicht; alternative Dosierung:
0,4 g/kg/Tag an 5 aufeinanderfolgenden Tagen (seltener bei Myokarditis, aber manchmal bei Autoimmu-
nerkrankungen). ‘Plasmapherese (therapeutischer Plasmaaustausch, bei dem zirkulierende Autoantikérper,
Immunkomplexe und Entziindungsmediatoren herausgefiltert und entfernt werden): 3-5 Sitzungen an 5-10
Tagen. °Anti-Thymozyten-Globulin (ATG; polyklonaler Anti-T-Lymphozyten-Antikorper, der eine starke T-Zell-
Depletion bewirkt): ~1 mg/kg i.v., meist taglich iber 3-5 Tage verabreicht. "Cyclophosphamid (zytotoxisches
Alkylierungsmittel, das DNA'in sich schnell teilenden Zellen vernetzt; Hauptziel: Lymphozyten): 600 mg/m?
i.v. Bolus an den Tagen 1, 15 und 30 (Pulstherapie). 'Rituximab (monoklonaler Antikrper gegen CD20
auf B-Zellen): 375 mg/m? i.v. wéchentlich x4 Dosen (ein Monat). ' Infliximab (monoklonaler Antikérper
gegen TNF-): 5 mg/kg i.v. in den Wochen 0, 2, 6, dann alle ~8 Wochen (Erhaltungstherapie). *Adalimumab
(vollstandig humaner monoklonaler Anti-TNF-a-Antikorper) 40 mg s.c. wochentlich (oder alle 2 Wochen,
je nach klinischem Ansprechen). ' Abatacept (CTLA-4-Ig-Fusionsprotein, das an CD80/86 auf Antigen-
présentierenden Zellen bindet und das fir die vollstandige T-Zell-Aktivierung erforderliche CD28-kostimulato-
rische Signal blockiert): 500 mg i.v. alle 2 Wochen x 5 Dosen (ca. 10 Wochen. ™Alemtuzumab (monoklonaler
Antikorper gegen CD52 auf Lymphozyten): 30 mg i.v. einmalig (Alternative: 15 mg i.v. taglich tiber 2 Tage).
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Wichtigste Wirkmechanismen:

T-Zell-Suppression (z. B. Kortikosteroide, Ciclosporin, Abatacept)
B-Zell-Depletion (Rituximab)

Zytokinhemmung (TNF-a-Blocker wie Infliximab, Adalimumab)
DNA-Synthesehemmung (Azathioprin, Mycophenolat, Methotrexat)
Immunglobulinersatz/Modulation (IVIG)

Plasmapherese

vV VvV VvV vV VvV Vv

Empfehlungen fiir die medikamentose Therapie bei Myokarditis

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Behandlung der Symptome

Bei Patienten mit begleitenden Symptomen einer
Perikarditis sollten NSAID (in Kombination mit
Protonenpumpenhemmern) zur Linderung der
Symptome erwogen werden.

lla Cc

Bei Patienten mit Myoperikarditis sollte Colchicin

S . lla B
erwogen werden, um Rezidive zu reduzieren.

Behandlung von Herzinsuffizienz

Bei Myokarditis mit systolischer LV-Dysfunktion und/
oder HF wird die Behandlung entsprechend der
ESC-Leitlinie zur HF empfohlen, um die Symptome zu
lindern und die LV-Funktion zu verbessern.

Bei Patienten mit Myokarditis und systolischer LV-Dys-
funktion sollte eine HF-Therapie flir mindestens 6 Monate
nach vollstandiger Wiederherstellung der LV-Funktion
erwogen werden, um die LV-Funktion zu stabilisieren.

lla Cc

Behandlung von Arrhythmien

Bei Patienten mit akuter Myokarditis, insbesondere bei

Patienten mit erhdhten Troponinwerten, sollte eine

mindestens 6-monatige Behandlung mit Betablockern lla Cc
erwogen werden, um die Symptome zu kontrollieren

und Arrhythmien vorzubeugen.

O
7]
@
©




Empfehlungen fiir die medikamentdse Therapie bei Myokarditis
(Fortsetzung)

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Behandlung von Arrhythmien (Fortsetzung)

Bei Patienten nach Myokarditis mit wiederkehrender
symptomatischer ventrikuldrer Tachykardie sollte eine
antiarrhythmische Behandlung erwogen werden, um
die Arrhythmien zu reduzieren.

lla (o]

Immunsuppressive Therapie

Bei Patienten mit fulminanten, nicht-infektiosen Formen
der Myokarditis sollte eine Behandlung mit Kortikostero- lla (o]
iden erwogen werden, um den Patienten zu stabilisieren.

Bei Patienten mit akuter Myokarditis und eingeschrank-
ter LVEF kann die Gabe von Kortikosteroiden erwogen

werden, wenn diese auf eine Standardtherapie gegen &
HF nicht ansprechen, um die Patienten zu stabilisieren.
Die routinemalige Anwendung einer immunsuppressi-
ven Therapie wird bei akuter Myokarditis mit erhaltener c

LV-Funktion nicht empfohlen, da kein klinischer Nutzen
gezeigt wurde.

ESC = Européische Gesellschaft fiir Kardiologie; HF = Herzinsuffizienz; LV = linker Ventrikel; LVEF = links-
ventrikuldre Ejektionsfraktion; NSAID = nichtsteroidale Antirheumatika; VT = ventrikulére Tachykardie.

©ESC

5.1.2 Pharmakologische Therapie bei Perikarditis
Allgemeine Grundsétze

Die medikamentdse Therapie basiert in erster Linie auf einer empirischen
entziindungshemmenden Behandlung mit ASS oder nichtsteroidalen Anti-
rheumatika (NSAID) in voller entziindungshemmender Dosierung und ange-
messenen Verabreichungsintervallen, erganzt durch eine Magenschutzbe-
handlung mit einem Protonenpumpenhemmer, sowie Colchicin. Wenn ASS
und NSAID kontraindiziert sind oder in speziellen Fallen, sollten Kortikosteroi-
de in niedriger bis mittlerer Dosierung plus Colchicin in Betracht gezogen wer-
den (siehe Tabelle 13 und Tabelle 14). Bei unzureichendem Ansprechen auf
ASS/NSAID und Colchicin kénnen Kortikosteroide in niedriger bis mittlerer
Dosierung zu ASS/NSAID und Colchicin als Triple-Therapie erganzt werden.




Die Verlaufskontrolle des Serum-C-reaktiven Proteins sowie eine CMR wer-
den empfohlen, um die klinische Remission zu beurteilen und die Therapi-
edauer zu steuern. In unkomplizierten Fallen ist eine klinische Nachsorge

mit/ohne Echokardiographie ausreichend.

Tabelle 13: Spezifische Anfangsdosierung und Therapiedauer bei akuter

und rezidivierender Perikarditis

ASS® 750-1000 mg 3x 1-2 Wochen
taglich
Ibuprofen® 600-800 mg 3x taglich  1-2 Wochen
Indometacin ~ 25—-50 mg 3x taglich 1-2 Wochen
Colchicin® 0,5 mg 1x taglich 3-6 Monate
(Korpergewicht < 70 kg
oder schwere Nieren-
funktionsstorung) oder
0,5 mg 2x taglich
Prednison 0,2-0,5 mg/kg/Tag 2—-4 Wochen

Alle 1-2 Wochen
um 250 mg
reduzieren

Alle 1-2 Wochen
um 200 mg
reduzieren

Alle 1-2 Wochen
um 25mg
reduzieren

Nicht erforderlich

Mehrere Monate

Azathioprin Beginnend mit 1 mg/ Mehrere
kg/Tag, dann Monate
schrittweise erhéht auf
2-3 mg/kg/Tag

IVIG 400-500 mg/kg i.v. 5Tage

taglich tber 5 Tage

Mehrere Monate

Nicht erforderlich
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Tabelle 13: Spezifische Anfangsdosierung und Therapiedauer bei akuter
und rezidivierender Perikarditis (Fortsetzung)

Anakinra 1-2 mg/kg/Tag bis zu Mindestens  Erforderlich
100 mg/Tag bei 6 Monate (mindestens 3 bis
Erwachsenen 6 Monate)

Rilonacept®® 320 mg einmal taglich,  >12 Monate  Unbekannt
gefolgt von 160 mg
wochentlich

©ESC

ASS = Acetylsalicylséure; IVIG = intravendses Immunglobulin; NSAID = nichtsteroidale Antirheumatika.
“Therapiedauer als Anfangsdosis; bei allen Behandlungen wird die Anfangsdosis bis zum Abklingen
der Symptome und zur Normalisierung der Entziindungsmarker (z. B. C-reaktives Protein) und anderer
Untersuchungen (Elektrokardiogramm, Echokardiogramm) beibehalten, danach wird das Ausschlei-
chen empfohlen. Dies sollte entsprechend dem Schweregrad der Erkrankung und dem Ansprechen
des Patienten individualisiert werden. Das Ausschleichen ist insbesondere bei Kortikosteroiden
wichtig, wobei die Dosisreduktion besonders langsam erfolgen sollte - insbesondere unterhalb

von 15 mg/Tag, da hier Riickfélle haufig auftreten (siehe Tabelle 14). Die Uberwachung basiert im
Wesentlichen auf der Beurteilung des Blutbildes, des Kreatinins, der Kreatinkinase, der Transamina-
sen, des C-reaktiven Proteins und der Echokardiographie. Anakinra sollte je nach klinischer Remission
schrittweise reduziert werden. Es werden verschiedene Schemata angewendet: z. B. Reduktion um
eine Dosis pro Woche jeden Monat; die volle Dosis jeden zweiten Tag flr mindestens 3 Monate, dann
die halbe Dosis jeden zweiten Tag fiir mindestens 3 Monate. "ASS und Ibuprofen sind die gangigen
Erstbehandlungen fiir die erste Episode einer Perikarditis (akute Perikarditis), in Verbindung mit
Colchicin fir mindestens 3 Monate. ASS ist die bevorzugte Wahl fur Patienten mit ischdmischer
Herzerkrankung. Indometacin wird in der Regel bei persistierenden/rezidivierenden Fallen in Betracht
gezogen. Bei persistierenden/rezidivierenden Féllen wird Colchicin mindestens 6 Monate lang verab-
reicht. Bei Patienten mit normaler oder leicht eingeschrénkter Nierenfunktion wird die volle Dosis ASS/
NSAID empfohlen. Bei Patienten mit mittelschwerer bis schwerer Nierenfunktionsstorung wird eine
Dosisanpassung oder die Verwendung von Kortikosteroiden empfohlen. °Rilonacept ist in den USA
zugelassen, derzeit jedoch in Europa nicht erhéltlich. Anakinra ist aufgrund seiner kurzen Halbwerts-
zeit moglicherweise die bevorzugte Wahl bei Patienten mit erhohtem Infektionsrisiko.

*In Deutschland nicht zugelassen



Tabelle 14: Ausschleichen von Kortikosteroiden

Anfangsdosis  Ausschleichen®
0,20 bis 0,50
mg/kg/Tag?

>50mg 10 mg/Tag alle 1 bis 2 Wochen
50-25mg 5-10 mg/Tag alle 1 bis 2 Wochen
25-15mg 2,5 mg/Tag alle 2 bis 4 Wochen

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

?Vermeiden Sie hohere Dosen aufier in besonderen Fallen und nur fiir wenige Tage, mit einer raschen
Reduktion auf 25 mg/Tag. 25 mg Prednison entsprechen 20 mg Methylprednisolon. °Jede Verrin-
gerung der Prednisondosis sollte nur erfolgen, wenn der Patient symptomfrei ist und das C-reaktive
Protein normal ist, insbesondere bei Dosen <25 mg/Tag.

Allen Patienten, die Glukokortikoide erhalten, sollte eine Kalziumzufuhr von 1200-1500 mg/Tag
(Nahrungsergéanzungsmittel plus orale Zufuhr) und eine Vitamin-D-Supplementierung von 800-1000
|IE/Tag empfohlen werden. Dariiber hinaus werden Bisphosphonate zur Vorbeugung von Knochen-
schwund bei allen Mdnnern > 50 Jahren und postmenopausalen Frauen empfohlen, bei denen eine
Langzeitbehandlung mit Glukokortikoiden in einer Dosis von > 5,0-7,5 mg/Tag Prednison oder einem
Aquivalent begonnen wird.
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Persistierende und wiederkehrende Perikarditis

Die Dosierung und Dauer der meisten gangigen Medikamente zur Behand-
lung der Perikarditis sind in Tabelle 13 zusammengefasst, wahrend der vor-
geschlagene Algorithmus fur die medikamentdse Therapie der Perikarditis
(ohne interventionelle Therapien und Perikardektomie) in Abbildung 16 dar-
gestellt ist.




Abbildung 16: Vorgeschlagener Algorithmus fiir die medikamentdse
Therapie der Perikarditis bei Erwachsenen
(ohne interventionelle Therapien und Perikardektomie)

Patient mit akuter Perikarditis

{

!

Ansprechen auf medikamentdse Therapie

Wenn ASS/NSAID
\9/ kontraindiziert oder
I nicht vertraglich
Ausschleichen von
ASS/NSAID und Colchicin® Persistierend/rezidivierend

{iber 3-6 Monate zur
Verringerung des Rezidivrisikos I

[ Niedrige bis moderate Dosis von Kortikosteroiden plus Colchicin
oder medikamentdse Dreifachtherapie mit Kortikosteroiden®, NSAID und Colchicin

(Klasse lla)
Ansprechen auf medikamentése Therapie Wenn

Kortikosteroide
T kontraindiziert

sind oder nicht

Ausschleichen der Kortikosteroide vertragen werden
und Colchicin® tiber mindestens Persistierend/rezidivierend
6 Monate zur Verringerung
des Rezidivrisikos I

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle Geschlechter.
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Legende zu Abbildung 16

ASS = Acetylsalicylsaure; CRP = C-reaktives Protein; CMR = kardiovaskulare Magnetresonanztomo-
graphie; IL-1 = Interleukin-1; J = Ja; N = nein; NSAID = nichtsteroidale Antirheumatika.

?ASS ist die erste Wahl, wenn Patienten bereits eine Thrombozytenaggregationshemmung mit ASS
erhalten. Ibuprofen wird in der Regel als Erstlinien-NSAID bevorzugt. Mehr als mehr als ein Mittel sollte
ausprobiert werden, um das Ansprechen zu beurteilen. Bei der Einnahme von ASS/NSAID wird immer
eine Magenschutzbehandlung mit einem Protonenpumpenhemmer empfohlen. °Colchicin wird zur
Vorbeugung von Ruckféllen empfohlen. Bei einem ersten Perikarditis-Schub sollte eine Behandlung von
mindestens 3 Monaten und bei persistierenden/wiederkehrenden Fallen von mindestens 6 Monaten in
Betracht gezogen werden. Colchicin sollte als letztes Medikament erst nach einer stabilen Remission
abgesetzt werden. Eine schrittweise Reduktion der Dosis wird empfohlen, um die Wahrscheinlichkeit
der Persistenz/des Wiederauftretens der Symptome zu verringern. Bei Kortikosteroiden erfolgt das
Ausschleichen langsamer. Bei Colchicin ist aufgrund der Therapiedauer von > 3-6 Monaten in der Re-
gel kein Ausschleichen notwendig. Empfohlene Ausschleich-Schemata sind in Tabelle 12 aufgefiihrt.
Als Therapieansprechen wird eine klinische Remission angesehen. °Niedrige bis moderate Dosis

von Kortikosteroiden (z. B. Prednison 0,2-0,5 mg/kg/Tag oder aquivalente Dosen eines alternativen
Kortikosteroids). “Klasse | Evidenzgrad A; Klasse lla Evidenzgrad C unabhéngig der CRP-Werte, wenn
CMR-Befunde auf eine Perikardentziindung hindeuten.

Aus Griinden der Lesbarkeit beziehen sich personenbezogene Bezeichnungen in der Abbildung auf alle
Geschlechter.

Empfehlungen fiir die medikamentdse Therapie bei Perikarditis

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Colchicin wird als Erstlinientherapie bei Patienten mit
Perikarditis als Erganzung zur ASS-/NSAID- oder
Kortikosteroidtherapie empfohlen, um nachfolgende
Rezidive zu vermeiden.

Anti-IL-1-Wirkstoffe (Anakinra oder Rilonacept) werden
empfohlen fur Patienten mit rezidivierender Perikarditis
nach Versagen der Erstlinientherapien und Kortikoste-
roiden, sowie erhohten CRP-Werten, um Rezidive zu
vermeiden und das Absetzen der Kortikosteroide zu
ermaoglichen.

Bei Patienten mit Perikarditis werden hochdosiertes
ASS oder NSAID in Kombination mit Protonenpumpen-
hemmern als Erstlinientherapie empfohlen, um die
Symptome zu kontrollieren und Rezidive zu vermeiden.

Bei trotz maximaler entziindungshemmender Therapie

symptomatischen Patienten mit einer Ruheherz-

frequenz von >75 Schldgen pro Minute sollte ein lla Cc
Betablocker erwogen werden, um die Symptomkontrolle

zu verbessern.

I ©ESC




Empfehlungen fiir die medikamentdse Therapie bei Perikarditis
(Fortsetzung)

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Anti-IL-1-Wirkstoffe (Anakinra oder Rilonacept) sollten
bei persistierender/ rezidivierender Perikarditis mit
Nachweis einer Perikardentziindung im CMR nach
Versagen, Kontraindikationen und Unvertraglichkeit
gegenuber Erstlinientherapien und Kortikosteroiden
unabhangig vom CRP-Spiegel erwogen werden, um
Rezidive zu vermeiden und das Absetzen von
Kortikosteroiden zu ermdglichen.

Kortikosteroide in niedriger- bis mittlerer Dosierung®

sollten bei Patienten mit Perikarditis nur bei Kontraindi-
kationen/Versagen von ASS/NSAID und Colchicin oder lla (o]
bei spezifischer Indikation zur Symptomkontrolle und

Verringerung von Rezidiven erwogen werden.”

Hydroxychloroquin kann bei Patienten mit rezidivieren-
der Perikarditis, die auf eine Standardtherapie (ein-
schlieRlich Kortikosteroiden und Anti-IL-1-Wirkstoffen)
nicht ansprechen, erwogen werden, um das rezidivfreie
Uberleben zu verlangern.

Kortikosteroide werden nicht als Erstlinientherapie fir
Patienten mit Perikarditis ohne spezifische Indikation
empfohlen.”

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein; IL = Interleukin;

NSAID = nichtsteroidale Antirheumatika.

“Siehe Tabelle 13. "z B. systemische Entziindungskrankheit unter Erhaltungstherapie mit Kortiko-

steroiden, Postperikardiotomie-Syndrome, Postvakzinationsperikarditis, schweres Nierenversagen,
Begleittherapien, die mit NSAID interagieren, wie z. B. orale Antikoagulanzien.

c
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5.2 Interventionelle Techniken einschlieBlich Kreislaufunterstiitzung

5.2.1 Myokarditis

Empfehlungen fiir interventionelle Techniken einschlieBlich Kreislaufunter-
stiitzung bei Myokarditis

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Bei Patienten mit Myokarditis und hdmodynamischer

Instabilitat wird eine zeitnahe und gezielte Besprechung

im Schockteam empfohlen, um Uber die Notwendigkeit (o
einer Eskalation auf MCS zu entscheiden und einen

langfristigen Behandlungsplan festzulegen.

Eine voriibergehende MCS?® sollte bei Patienten mit

Myokarditis und kardiogenem Schock oder akuter lla c
Dekompensation bei chronischer Myokarditis erwogen

werden, um die Patienten zu stabilisieren.

IABP = intraaortale Ballonpumpe; MCS = mechanische Kreislaufunterstiitzung; PLVAD = perkutanes
linksventrikuldres Unterstitzungssystem (percutaneous left ventricular assist device);
VA-ECMO = veno-arterielle extrakorporale Membranoxygenierung. °IABP, PLVAD, VA-ECMO.

5.2.2 Perikarditis

Empfehlungen fiir interventionelle Techniken bei Perikarditis

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Eine Perikardpunktion (echokardiographisch, CT- oder

fluoroskopisch gesteuert) wird empfohlen bei Perikard-

tamponade, Verdacht auf bakterielle oder neoplastische Cc
Perikarditis oder bei symptomatischem maRigem bis

starkem Perikarderguss trotz medikamentdser Therapie.

Eine chirurgische Perikarddrainage wird bei Patienten

mit Perikarderguss empfohlen, wenn eine perkutan

durchgefihrte Perikardpunktion nicht mdéglich ist oder c
bei einem eitrigen Perikarderguss, um eine vollsténdige

Drainage zu ermdglichen und einer konstriktiven

Perikarditis vorzubeugen.

©ESC
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Empfehlungen fiir interventionelle Techniken bei Perikarditis (Fortsetzung)

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei Patienten mit rezidivierendem Perikarderguss trotz
medikamentdser Therapie wird eine chirurgische (o]
Pleuroperikardfensterung empfohlen.

CT = Computertomographie.
5.3 Chirurgische Therapie

Empfehlungen fiir die chirurgische Therapie

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Eine chirurgische Perikardiektomie wird bei Patienten
mit chronischer Perikardkonstriktion oder persistieren-
der konstriktiver Perikarditis trotz medikamentoser
Therapie empfohlen, um Symptome zu bessern und
die Uberlebensrate zu verbessern.

Eine Trikuspidalklappenrekonstruktion wird bei
Patienten mit Perikardkonstriktion und hochgradiger
Trikuspidalklappeninsuffizienz empfohlen, um
Symptome zu lindern und die Uberlebensrate zu
verbessern.

©ESC
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5.4 Behandlung von Arrhythmien und Pravention von plotzlichem
Herztod bei Myokarditis

Empfehlungen zur Behandlung von Arrhythmien und Prévention von SCD
bei Myokarditis

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Herzschrittmacher bei Myokarditis

Eine tempordare transvendse Schrittmacherstimulation
sollte bei Patienten mit akuter Myokarditis und
hohergradigen Erregungsleitungsstorungen als
Uberbriickung bis zur Erholung erwogen werden.

WCD bei Myokarditis

lla Cc

Bei Patienten mit anhaltender ventrikuldrer Arrhythmie
wahrend der akuten Phase einer Myokarditis sollte ein
WCD fiir 3-6 Monate als Uberbriickung bis zur
Erholung erwogen werden.

lla (o]

Ablation bei Myokarditis

Eine Katheterablation, durchgefihrt in spezialisierten
Zentren, sollte bei Patienten nach Myokarditis mit
wiederkehrender symptomatischer SMVT oder
ICD-Schocks erwogen werden, bei denen Antiarrhyth-
mika unwirksam sind, nicht vertragen werden oder
nicht gewiinscht sind.

ICD bei Myokarditis

lla [

Sekundarpravention

Bei Patienten mit nicht aktiver® Myokarditis und
hamodynamisch instabiler anhaltender VT wird die
Implantation eines ICD empfohlen, um einen
plotzlichen Herztod zu verhindern.

Bei Patienten mit nicht aktiver® Myokarditis und
hédmodynamisch stabiler anhaltender VT sollte eine
ICD-Implantation erwogen werden, um einen
plotzlichen Herztod zu verhindern.

lla (o]
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Empfehlungen zur Behandlung von Arrhythmien und Prévention von SCD
bei Myokarditis (Fortsetzung)

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

ICD bei Myokarditis (Fortsetzung)
Sekundarpravention (Fortsetzung)

Bei Patienten mit akuter Myokarditis und anhaltender
VA (VT/VF) in der akuten Phase kann eine ICD-Implan-

tation erwogen werden, um einen plotzlichen Herztod &
zu verhindern.

Priméarpréavention

Bei Patienten mit Myokarditis nach der akuten Phase

(3-6 Monate) und anhaltenden Risikofaktoren fiir VA c

kann die Implantation eines ICD erwogen werden, um
einen plotzlichen Herztod zu verhindern.

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; ICD = implantierbarer Kardioverter-Defibrillator;
LGE = late gadolinium enhancement; LVEF = linksventrikulare Ejektionsfraktion; NSVT = nicht
anhaltende ventrikulédre Tachykardie; PVS = programmierte ventrikuldre Stimulation; SCD = plotzlicher
Herztod; SMVT = anhaltende monomorphe VT; VA = ventrikuldre Arrhythmie; VF = Kammerflimmern;
VT = ventrikuldre Tachykardie; WCD = tragbarer Kardioverter-Defibrillator.

2Nicht aktiv basierend auf dem CMR-Nachweis der Aktivitét (T2), siehe Abbildung 4. "NSVT, ausge-
dehntes LGE, ungeklarte Synkope, positive PVS, reduzierte LVEF < 50 %.

©ESC

6. Prognose
6.1 Komplikationen und Ergebnisse bei Myokarditis

Patienten mit Niedrigrisiko-Myokarditis und Brustschmerzen konnen nach
Normalisierung der Herzenzyme entlassen werden. Die Genesungszeit der
AM variiert zwischen einigen Tagen und einigen Monaten. Riickfalle treten in
etwa 10 % der Falle auf, mit einer 1-Jahres-Rezidivrate von etwa 5 %.

Bei allen Patienten mit Myokarditis wird eine strukturierte Nachsorge emp-
fohlen, die eine klinische Untersuchung, ein Ruhe-EKG, eine Langzeit-EKG-
Aufzeichnung, einen Belastungstest (sofern keine Hinweise auf eine fortbe-
stehende Entziindung vorliegen), eine Echokardiographie sowie eine CMR
innerhalb von 6 Monaten nach dem Index-Krankenhausaufenthalt umfasst
(siehe Tabelle 15). Die Prognose wird durch die linksventrikuldre Funktion
zu Beginn und nach 6 Monaten bestimmt — unabhéngig von der initialen




klinischen Prasentation. Bei Patienten mit gesicherter Myokarditis sollte
innerhalb der ersten 6 Monate eine CMR durchgefihrt werden, um den
Zeitpunkt der Riickkehr zur beruflichen Tatigkeit und Belastung individuell
festzulegen.

Tabelle 15: Nachsorge bei IMPS nach Entlassung

Inner- Inner- 12 >1 Jahr
halb halbvon  Monate und
von 1 3-6 lang-
Monat  Monaten fristige
Nach-
sorge®
Klinische Myokarditis X X X X
Untersuchung
und EKG Perikarditis X X X X
Biomarker Myokarditis X X (X) (X)
Tnl, CRP,
(Tnl, CRP) Perikarditis X X ) )
Rhythmus .
Myokarditi = X X X
(Belastungs- e ® X
und/oder o
Langzeit-EKG) Perikarditis - - - -
Bildgebung TTE X° X© X°
Myokarditis CMR e N N
Bildgebung TTE x° X© X
Perikarditi
erikarditis CMR (X)° X)° X

CMR = kardiovaskulére Magnetresonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein; EKG = Elektrokardi-
ogramm; IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom; Tnl = Troponin I; TTE = transthorakale
Echokardiographie. Alle Nachuntersuchungen sollten an die klinische Situation und den Schweregrad
angepasst werden. In runden Klammern optionale Untersuchungen entsprechend des klinischen Bildes
[(X) Entscheidung von Fall zu Fall].
“Eine langfristige Nachuntersuchung, z. B. nach 2 Jahren, wird nur bei komplizierten Fallen des IMPS,
in der Regel Myokarditis, empfohlen.
°In komplizierten Féllen oder bei auffélligen Befunden nach einem Monat sollte die Bildgebung
zwischen 3 und 6 Monaten wiederholt werden.
“Bei auffalligen Befunden nach 6 Monaten sollte die Bildgebung innerhalb der nachsten 6 Monate
und/oder innerhalb der ndchsten 12 Monate wiederholt werden.
“Fir unkomplizierte Falle einer akuten Perikarditis wird eine Nachuntersuchung vorgeschlagen. Fiir
Hochrisikofalle wird eine auf den einzelnen Patienten zugeschnittene Langzeitnachsorge empfohlen.

9]
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Abbildung 17: Nachsorge und Risikostratifizierung nach akuter Myokarditis
mit Arrhythmien bei Vorstellung

( WCD als Uberbriickung
& bis zur Erholung
Abnormaler
‘ LV

Zusétzliche

ST Risikofaktoren
Monate u

' - l ( Entlassung und li ~ | Risikostratifizierung

Akute Myokarditis  «—» friihzeitige [——
Risikostratifizierung bei Nachuntersuchung
Arrhythmien \ I
bei Vorstellung Erholung

L Medikamentose

Therapie

ICD = implantierbarer Kardioverter-Defibrillator; LGE = late gadolinium enhancement; LV = linker

Ventrikel; LVEF = linksventrikuladre Ejektionsfraktion; NSVT = nicht anhaltende ventrikuldre Tachy-

kardie; PVS = programmierte ventrikuldre Stimulation; WCD = tragbarer Kardioverter-Defibrillator.

In seltenen Féllen mit hohem Risiko kann vor der Entlassung die Implantation eines Kardioverter-

Defibrillators in Betracht gezogen werden (siehe Text fir eine ausflhrliche Erérterung).

#Zusétzliche Risikofaktoren (mindestens 1, erhdhtes Risiko und Indikation bei > 1 oder mehr): NSVT,
ausgedehntes LGE, unerklarte Synkope, positive PVS, reduzierte LVEF < 50 %.
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Empfehlungen zur Risikostratifizierung, Komplikationen und Verlauf des IMPS

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei allen Patienten mit Myokarditis wird empfohlen,

mindestens innerhalb von 6 Monaten nach dem
Index-Krankenhausaufenthalt eine klinische

Beurteilung, Biomarker®, EKG, Belastungstest, ©
Langzeit-EKG-Uberwachung, Echokardiographie und

CMR durchzufiihren, um eine maogliche Progression

oder neue Risikofaktoren zu identifizieren.

Bei Patienten mit komplizierter Myokarditis® wird eine
langfristige Nachsorge empfohlen, um eine mogliche (o]
Progression oder neue Komplikationen zu erkennen.

Bei Patienten mit persistierender oder wiederkehrender
Perikarditis wird eine langfristige Nachsorge
empfohlen, um eine mdgliche Progression und neue
Komplikationen zu erkennen.

©ESC

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; EKG = Elektrokardiogramm.
“Mindestens Troponin. "Siehe Definition der komplizierten Myokarditis in Tabelle 3.

6.2 Komplikationen und Ergebnisse bei Perikarditis

Die Risikostratifizierung von Patienten mit Perikarditis muss bei der Erstvor-
stellung in der Notaufnahme oder in einer ambulanten Einrichtung erfolgen.
Bei Hochrisikoféallen wird eine stationdre Aufnahme empfohlen. Nicht-Hoch-
risikofalle kdnnen ambulant behandelt werden, wobei eine engmaschige
Nachsorge innerhalb von 1 bis 2 Wochen erforderlich ist (Abbildung 7). EKG-
Verdnderungen (hauptsachlich diffuse ST-Streckenhebung) und Troponin-
erhdhung waren in diesem Zusammenhang mit infarktahnlicher Prasen-
tation und erhaltener biventrikuldrer Funktion in der Regel keine negativen
Prognosemarker. Entsprechend des klinischen Bildes sollten zusatzliche di-
agnostische Untersuchungen nur bei einem konkreten klinischen Verdacht,
bei Vorliegen von Hochrisikomerkmalen oder bei fehlendem/unvollstandi-
gem Ansprechen auf eine empirische entzindungshemmende Therapie
durchgefiihrt werden (Tabelle 16).




Tabelle 16: Hinweise auf nicht-virale Atiologien und Komplikationen (Hoch-
risikomerkmale oder Warnzeichen bei akuter Perikarditis)

Wichtige Indikatoren

Fieber >38 °C (HR 3,56)

Subakuter Beginn (HR 3,97)

GroRer Perikarderguss (> 20 mm im Echokardiogramm) (HR 2,15)
Perikardtamponade (HR 2,15)

Keine Reaktion auf ASS oder NSAID nach mindestens 1 Woche Therapie
(HR 2,50)

Nebenindikatoren

Perikarditis in Verbindung mit Myokarditis

Immunsuppression

Trauma
Orale Antikoagulation

HR = Hazard Ratio; NSAID = nichtsteroidales Antirheumatikum. Die wichtigen Indikatoren wurden in einer

multivariablen Analyse in einer prospektiven Kohortenstudie mit Patienten mit akuter Perikarditis validiert.

7. Spezifische Arten der Myokarditis

7.1 Riesenzellmyokarditis

Empfehlungen fiir die Behandlung der Riesenzellmyokarditis

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei Patienten mit Verdacht auf eine Riesenzellmyokar-
ditis aufgrund einer ungeklarten, neu aufgetretenen HF
von bis zu 2 Wochen in Verbindung mit einem normalen
oder dilatierten linken Ventrikel und neuen ventrikuldren
Arrhythmien, einem AVB zweiten oder dritten Grades
oder fehlenden Ansprechen auf die Standardtherapie
binnen 1 bis 2 Wochen, wird eine EMB empfohlen, um
eine spezifische Therapie einzuleiten.

Bei Patienten mit diagnostizierter Riesenzellmyokardi-
tis wird eine immunsuppressive Kombinationstherapie
empfohlen.

AVB = atrioventrikuldrer Block; EMB = Endomyokardbiopsie; HF = Herzinsuffizienz.

©ESC
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7.2 Myokarditis bei Sarkoidose

Empfehlungen fiir Myokarditis bei Sarkoidose
Empfehlungen

Diagnose

Bei Patienten mit Verdacht auf kardiale Sarkoidose
wird eine CMR unter Verwendung von Gewebecharak-
terisierungstechniken empfohlen, um die kardiale
Entziindung und die Myokardbeteiligung zu beurteilen.

"FE-FDG-PET wird fiir die weitere diagnostische
Abklarung, einschlielich der Erkennung von
Entziindungen, sowie fir die Nachsorge und
Beurteilung des Ansprechens auf die Therapie bei
Patienten mit kardialer Sarkoidose empfohlen.

Therapie

Bei Patienten mit kardialer Sarkoidose und anhaltender
ventrikuldrer Arrhythmie (VT/VF) oder verhindertem CA
wird die Implantation eines ICD empfohlen, um einen
plotzlichen Herztod zu verhindern.

Bei Patienten mit kardialer Sarkoidose und einer LVEF
<35 % wird die Implantation eines ICD zur Vorbeugung
eines SCD empfohlen.

Eine ICD-Implantation sollte bei Patienten mit kardialer
Sarkoidose und einer LVEF > 35 % nach Abklingen der
aktiven Krankheitsphase erwogen werden, wenn ein
ausgepragtes LGE, eine Arrhythmieanamnese, eine
ungeklarte Synkope, eine induzierbare anhaltende
ventrikulare Arrhythmie in der PVS oder ein persistie-
render hohergradiger AVB vorliegt, um einem SCD
vorzubeugen.

Klasse  Evidenz-
grad

lla Cc
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AVB = atrioventrikularer Block; CA = Herzstillstand (cardiac arrest); CMR = kardiovaskuldre Magnet-
resonanztomographie; "*F-FDG-PET = ['® F]-Fluordesoxyglukose-Positronenemissionstomographie;
ICD = implantierbarer Kardioverter-Defibrillator; LGE = late gadolinium enhancement; LVEF = links-
ventrikulare Ejektionsfraktion; PVS = programmierte ventrikuldre Stimulation; SCD = plotzlicher
Herztod; VA = ventrikuldre Arrhythmie; VF = Kammerflimmern; VT = ventrikuldre Tachykardie.




7.3 Durch Medikamente oder Impfstoffe verursachte Myokarditis
Empfehlungen fiir die Behandlung von Myokarditis im Zusammenhang mit
Immun-Checkpoint-Inhibitoren

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Bei Patienten mit Verdacht auf eine durch ICI induzierte
Myokarditis wird eine diagnostische Triage innerhalb

von 24 Stunden empfohlen?, um schnell mit der -
Behandlung zu beginnen.

Bei Patienten mit ICl-assoziierter Myokarditis wird die

sofortige Unterbrechung der ICI-Gabe und die

Verabreichung hochdosierter Kortikosteroide (o

empfohlen, um die Entziindungsreaktion zu stoppen
und die Patienten zu stabilisieren.

Bei Patienten mit steroidresistenter ICl-assoziierter
Myokarditis sollte eine immunsuppressive Zweitlinien- lla (o]
therapie erwogen werden.

Eine immunsuppressive Zweitlinientherapie kann bei

Patienten mit fulminanter/schwerer ICl-assoziierter (o o
Myokarditis erwogen werden. £
ICI = Immun-Checkpoint-Inhibitoren. ®Siehe Abbildung 5.
8. Inflammatorische Kardiomyopathie
Empfehlungen fiir die inflammatorische Kardiomyopathie
Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad
Bei Patienten mit inflammatorischer Kardiomyopathie
wird eine leitliniengerechte HF-Therapie empfohlen, um Cc

die LV-Funktion zu verbessern und/oder zu stabilisieren.

Bei inflammatorischer Kardiomyopathie wird eine
spezifische medikamentdse Therapie der mdglicherweise
zugrunde liegenden systemischen Erkrankung empfohlen.

Bei Virus-negativen inflammatorischen Kardiomyopathien
sollte eine immunsuppressive Therapie unter Berticksichti-
gung der Ergebnisse einer Endomyokardbiopsie erwogen
werden, um die Autoimmunreaktion zu unterdricken.




9. Spezifische Arten der Perikarditis
9.1 Perikarditis bei Tuberkulose

Empfehlungen fiir tuberkuldse Perikarditis

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Eine diagnostische Perikardpunktion wird bei allen
Patienten mit Verdacht auf eine tuberkuldse
Perikarditis empfohlen, wenn die Diagnose durch
nicht-invasive Untersuchungen nicht gesichert werden
kann, um den &atiologischen Erreger im Perikarderguss
nachzuweisen.

Bei Patienten, die in Endemiegebieten leben und einen
exsudativen Perikarderguss aufweisen, wird nach
Ausschluss anderer Ursachen eine empirische
antituberkulose Chemotherapie empfohlen, um die
wahrscheinlichste Atiologie zu behandeln.

Bei Patienten mit tuberkuloser Perikarditis wird eine
standardmaRige 6-monatige Multidrug-Therapie gegen TB
empfohlen, um einer Perikardkonstriktion vorzubeugen.

Bei Patienten mit TB-Perikarditis wird eine Perikardekto-
mie empfohlen, wenn sich der Zustand nach 4-8 Wochen
antituberkuldser Therapie nicht verbessert oder
verschlechtert, um den Krankheitsverlauf zu andern.

o

Bei HIV-negativen Féllen sollte eine adjuvante
Steroidtherapie erwogen werden, um die Entwicklung lla [
einer konstriktiven TB-Perikarditis zu verhindern.

In nicht-endemischen Gebieten kann bei Patienten mit
einer Krankheitsdauer von mehr als drei Wochen ohne
atiologische Diagnose eine Perikardbiopsie erwogen
werden.

Eine empirische TB-Behandlung wird bei Patienten, die
in nicht-endemischen Gebieten leben, nicht empfohlen.

HIV = Humanes Immundefizienz-Virus; TB = Tuberkulose
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9.2 Perikardbeteiligung bei neoplastischer Erkrankung

Empfehlungen fiir neoplastische Perikardbeteiligung

Empfehlungen

Bei Vorliegen einer Perikardtamponade wird eine Perikard-
punktion empfohlen, um die Symptome zu lindern und
die Diagnose eines malignen PE priifen zu konnen.

Bei Verdacht auf oder gesichertem neoplastischen PE wird
eine verlangerte Perikarddrainage (3—6 Tage) empfohlen,
um ein Wiederauftreten des Ergusses zu verhindern.

Bei einer neoplastischen Perikarditis wird eine
zytologische Analyse der Perikardfliissigkeit empfohlen,
um eine maligne Perikarderkrankung zu bestéatigen.

Bei bestatigten Féllen neoplastischer Atiologie wird
eine systemische antineoplastische Therapie
empfohlen, um die priméare und sekundare metastati-
sche neoplastische Beteiligung zu behandeln.

Bei maRigem bis starkem PE sollte eine Perikardpunkti-
on erwogen werden, um die Diagnose eines malignen
Perikardergusses zu stellen, wenn die Diagnose durch
multimodale Bildgebung nicht gestellt werden kann.

Bei Verdacht auf Vorliegen einer malignen Perikard-
erkrankung kann zur Diagnosesicherung eine

Perikard- oder Epikardbiopsie erwogen werden, wenn
die Diagnose nicht durch multimodale Bildgebung oder
zytologische Analyse gestellt werden kann.

Eine intraperikardiale Therapie kann in Absprache mit
dem Onkologen in Fallen erwogen werden, die auf eine
systemische antineoplastische Behandlung nicht
ansprechen.

PE = Perikarderguss.

Klasse

©ESC

Evidenz-
grad
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9.3 Posttraumatisches Herzsyndrom

Empfehlungen fiir das postraumatische Herzsyndrom

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei Patienten mit PCIS wird eine entztindungshemmen-
de Therapie empfohlen, um die Remission der
Symptome zu beschleunigen und Rezidive zu reduzieren.

IL-1-Antagonisten werden bei Patienten mit refrakta-
rem PCIS empfohlen, um Rezidive und eine konstriktive
Perikarditis zu verhindern.

Hochdosiertes ASS wird als erste Wahl der
entziindungshemmenden Therapie bei Perikarditis nach
Myokardinfarkt und bei Patienten, die bereits eine Throm-
bozytenaggregationshemmung erhalten, empfohlen.

Colchicin, das 48 bis 72 Stunden vor einer Herzoperati-
on verabreicht wird, sollte bei geeigneten Patienten
nach einer Herzoperation zur Vorbeugung von PCIS fir
einen Monat erwogen werden, sofern keine Kontraindi-
kationen vorliegen.

Bei Patienten mit PCIS sollte eine sorgféltige Nachsorge

erwogen werden, um eine mogliche Entwicklung zu lla C
einer konstriktiven Perikarditis auszuschliefen.

IL = Interleukin; PCIS = posttraumatisches Herzsyndrom.

©ESC

9.4 Eitrige Perikarditis

Empfehlungen zur eitrigen Perikarditis

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Bei Verdacht auf eitrige Perikarditis wird zur
Diagnosesicherung eine dringende Perikardpunktion [
und/oder eine chirurgische Fenestrierung empfohlen.

Bei Patienten mit eitriger Perikarditis sollte eine
intraperikardiale Fibrinolyse erwogen werden, um eine
vollstandige Drainage der eitrigen Flussigkeit zu
ermaoglichen und eine Konstriktion zu verhindern.




9.5 Entziindlicher und nicht-entziindlicher Perikarderguss

Abbildung 18: Triage und Behandlung von Perikarderguss
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9.6 Perikardtamponade

Die Diagnose einer Perikardtamponade ist eine klinische Diagnose, die auf
der Kombination einer entsprechenden klinischen Présentation (Anamnese,
Symptome, Zeichen) und einer bildgebenden Bestéatigung durch die Echokar-
diographie basiert (Tabelle 17).

Tabelle 17: Echokardiographische Anzeichen einer Perikardtamponade

Grofer Perikarderguss mit ,swinging heart” n.a. n.a.
Diastolischer Kollaps des RA 50 %-100 % 33 %-100 %
Dauer des diastolischen Kollapses des RA >90 % 100 %

als Verhaltnis zur Herzzykluslange > 0,34

Diastolischer Kollaps des RV 48 %—100 % 72 %—100 %
Atemvariabilitat der mitralen E-Geschwin- n.a. n.a.

digkeit > 25 %—30 %, der trikuspidalen
E-Geschwindigkeit > 40 %—60 %

Plethora der unteren Hohlvene (Dilatation 97 % 40 %
>20 mm und < 50 % Reduktion des

Durchmessers mit respiratorischen

Phasen) sowie Dilatation der Lebervenen

n.a. = nicht vorhanden (not available); RA = rechter Vorhof, RV = rechter Ventrikel
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9.7 Perikardkonstriktion und konstriktive Perikarditis (verkalkte und
nicht verkalkte Form)

Tabelle 18: Definitionen und Therapie der wichtigsten konstriktiven
Perikardsyndrome

Voriibergehende Reversibles Muster der  3- bis 6-monatige
Konstriktion Konstriktion nach empirische entziindungs-
(DD permanente spontaner Erholung hemmende medikamen-
konstriktive oder entziindungs- tose Therapie
Perikarditis, hemmender Therapie
restriktive CMP)
Exsudativ- Fehlende Abnahme des  Perikardpunktion gefolgt
konstriktive RA-Drucks um 50 % von medikamentdser
Perikarditis oder auf einen Wert Therapie;
(DD Perikard- <10 mmHg nach Chirurgischer Eingriff bei
tamponade, Perikardpunktion persistierenden Fallen
konstriktive Kann auch durch
Perikarditis) nicht-invasive Bildgebung

diagnostiziert werden
Chronische Anhaltende Konstriktion  Radikale Perikardektomie,
Konstriktion nach 3-6 Monaten medikamentdse Therapie
(DD) voriibergehende bei fortgeschrittenen
Konstriktion, Fallen oder hohem
restriktive CMP) Operationsrisiko oder

gemischten Formen mit
Myokardbeteiligung

CMP = Kardiomyopathie; DD = Differentialdiagnose; RA = rechter Vorhof.

©ESC



Empfehlungen fiir die konstriktive Perikarditis

Empfehlungen

Diagnose

Bei allen Patienten mit Verdacht auf konstriktive
Perikarditis wird eine multimodale Bildgebung
empfohlen, um die Diagnose zu stellen und Perikard-
verdickungen, Verkalkungen und aktive Entziindungen
zu beurteilen.

Bei Patienten mit Verdacht auf konstriktive Perikarditis
sollte eine Herzkatheteruntersuchung zur hdmodyna-
mischen Beurteilung erwogen werden, wenn die
multimodale Bildgebung keine eindeutigen Ergebnisse
liefert.

Therapie

Eine entziindungshemmende Therapie wird bei
hamodynamisch stabilen Patienten mit einer
voriibergehenden oder neu diagnostizierten
Konstriktion und begleitenden Anzeichen einer
Perikarditis* empfohlen, um ein Fortschreiten der
Konstriktion zu verhindern und eine Perikardektomie zu
vermeiden.

Bei permanenter Konstriktion wird eine Perikardekto-
mie empfohlen, wenn keine aktive Entziindung vorliegt
oder eine entzlindungshemmende Behandlung nach
3-6 Monaten nicht erfolgreich ist.

Klasse

lla

CMR = kardiovaskuldre Magnetresonanztomographie; CRP = C-reaktives Protein.

?d. h. CRP-Erhéhung oder Perikardverstarkung in der CMR.

Evidenz-
grad
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10. Alters- und geschlechtsbezogene Aspekte bei der IMPS
10.1 Schwangerschaft, Stillzeit und Fertilitat

Empfehlungen zu Schwangerschaft, Stillzeit und Fertilitat

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Bei Frauen mit wiederkehrender Perikarditis oder

Myokarditis wird eine Beratung vor der Empfangnis c
empfohlen, um die Krankheitsaktivitat zu beurteilen

und die Therapie zu Uberpriifen.

Bei schwangeren Patientinnen mit Perikarditis sollten bis
zur 20. Woche NSAID zur Behandlung eines persistie- lla (o
renden/rezidivierenden Verlaufs erwogen werden.

Bei Patientinnen mit Perikarditis wahrend der Stillzeit
sollten entzindungshemmende Therapien erwogen
werden, um die Perikarditis zu behandeln und zu
verhindern, wobei der Zeitpunkt so gewahlt werden
sollte, dass die Medikamentenexposition des gestillten
Sauglings reduziert wird.

lla Cc

Wahrend der Schwangerschaft und Stillzeit sollten bei
Patientinnen mit aktiver Perikarditis trotz NSAID
(sofern moglich) Kortikosteroide in der minimal
wirksamen Dosis (vorzugsweise bis zu 20 mg
Prednison taglich) erwogen werden, um einen
persistierenden/rezidivierenden Verlauf zu verhindern.

Colchicin kann bei schwangeren Patientinnen mit
Perikarditis erwogen werden, insbesondere bei

Patientinnen, die dieses Medikament bereits zur ¢
Vorbeugung von Rezidiven erhalten.

Anakinra kann wahrend der Schwangerschaft und

Stillzeit bei schwangeren Patientinnen mit rezidivieren-

der Perikarditis erwogen werden, die keine alternativen (o]

Therapien zur Vorbeugung eines persistierenden/
rezidivierenden Verlaufs anwenden konnen.

NSAID = nichtsteroidale Antirheumatika.
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10.2 Korperliche Aktivitat beim IMPS

Empfehlungen fiir korperliche Aktivitat und Myokarditis/Perikarditis

Empfehlungen Klasse  Evidenz-
grad

Sportlern und Nicht-Sportlern wird nach einem IMPS

eine Einschrankung der korperlichen Betatigung bis zur

Remission flir mindestens einen Monat empfohlen, ©
wobei ein individueller Ansatz zur Beschleunigung der

Genesung verfolgt werden sollte.

©ESC

IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom.
10.3 Multidisziplindre Teams fiir die Behandlung von IMPS

Empfehlungen fiir multidisziplindre Teams beim inflammatorischen
myoperikardialen Syndrom

Empfehlungen Klasse Evidenz-
grad

Bei Patienten mit Hochrisko-/kompliziertem IMPS wird
eine multidisziplindre Teambesprechung in einem
Zentrum empfohlen, um einen personalisierten Ansatz
zu gewahrleisten.

o
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IMPS = inflammatorisches myoperikardiales Syndrom.




Abbildung 19: Multidisziplindre Teams fiir IMPS
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