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Zusammenfassung

Die neue Leitlinie fiir Myokarditis und Perikarditis der European Society of Cardiology
(ESQ) ist zum einem die erste Leitlinie fiir Myokarditis, zum anderen kombiniert

sie entsprechend erstmals 2 Entitaten. Ein wesentlicher Aspekt ist die Einfiihrung
des inflammatorischen myoperikardialen Syndroms (IMPS) als Uberbegriff, der

das Spektrum beider Erkrankungen erfasst und eine einheitliche Diagnostik und
Therapie ermdglichen, aber v.a. auch die Aufmerksamkeit darauf lenken soll, dass es
ibergreifende Ursachen, diagnostische Ansétze und Therapieoptionen gibt. Wesent-
liche Aspekte beziehen sich auf die nicht-invasive Diagnostik mittels multimodaler
Bildgebung. Es erfolgt ein Paradigmenwechsel, der die Diagnose einer definitiven
Myokarditis auch anhand der kardiovaskuldaren Magnetresonanztomographie
erlaubt. Fiir eine histopathologische Diagnose ist dagegen eine Endomyokardbiopsie
notwendig. Wenn dies zur Therapiefiihrung benétigt wird, sollte diese unbedingt
durchgefiihrt werden. Fiir eine &tiologisch ausgerichtete Therapie bedarf es meist
einer Endomyokardbiopsie, bei Perikarderglissen zusatzlich deren zytologische
Aufarbeitung. Dariiber hinaus wird eine intuitive Risikostratifizierung eingefiihrt, die
sowohl die Therapie als auch die Nachuntersuchungen beeinflusst und das Verlassen
von festen Karenzzeiten hinsichtlich Wiederaufnahme von Sport und Arbeit beinhaltet.
Diagnostische Algorithmen gehen von den initialen Symptomen wie Brustschmerzen,
Herzinsuffizienz und Arrhythmien aus und integrieren die Risikostratifizierung in
den Behandlungsablauf. Bei der Perikarditis riicken innovative Therapieansétze
mittels Interleukin-1-Antagonisten in den Vordergrund. Ein weiterer Fokus liegt auf
genetischen Faktoren, die insbesondere bei wiederkehrenden Formen relevant sind.

Schliisselworter
Inflammatorisches myoperikardiales Syndrom - Kardiovaskulare Magnetresonanztomographie -
Endomyokardbiopsie - Genetische Faktoren - Interleukin-1-Antagonisten



https://doi.org/10.1007/s00059-025-05355-5
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/s00059-025-05355-5&domain=pdf

EMB

CMR + Kilinik

2013

sicher
bestatigt
Verdacht

gesichert
mdglich

. unwahrscheinlich/abgelehnt

EMB-
oder CMR-
EMB nachgewiesen
mit unklaren Ergebnissen
Klinik _
2025
2021/2023

Abb. 1 « Paradigmen-
wechsel in derklinischen
Diagnose der Myokarditis:
Sowohl Endomyokardbi-
opsie (EMB) als auch kar-
diovaskuldre Magnetreso-
nanztomographie (CMR)
konnen eine definitive kli-
nische Diagnose liefern, je-
doch mitunterschiedlichen
Indikationen. (Mit freund-
licher Genehmigung der
European Society of Car-

Bedeutung der Leitlinie

Die Entscheidung, eine kombinierte Leitli-
nie fiir Myokarditis und Perikarditis zu ver-
o6ffentlichen, basiert auf der zunehmenden
Evidenz hinsichtlich kombinierter Formen
aufgrund der anatomischen Néhe der bei-
den Strukturen und héufig gemeinsamer
Pathomechanismen [1, 2]. Dies wird auch
aus den ESC(European Society of Cardio-
logy)-Leitlinien zur Diagnostik und zum
Management der Perikarditis 2004 [1] und
2015 [3] durch die Verwendung des Be-
griffs ,Myoperikarditis” ersichtlich. Der Ti-
tel der aktuellen Leitlinie ,Management
of myocarditis and pericarditis” versinn-
bildlicht diesen Anspruch durch eine ge-
meinsame Betrachtung des inflammatori-
schen myoperikardialen Syndroms (IMPS)
bei Diagnostik und Behandlung [2]. Dari-
ber hinaus ist es die erste Leitlinie fiir die
Myokarditis, da bisher nur Konsensusdoku-
mente zu dieser Erkrankung veroffentlich
wurden [4, 5]. Damit gehen nicht nur of-
fizielle Empfehlungen zur Diagnostik und
Therapie einher, sondern auch aufgedeck-

te offene Fragen, bei denen die Evidenz
noch sparlich ist. Letztlich muss diese Leit-
linie auch aus diesem Aspekt betrachtet
werden: eine erste Zusammenfassung der
Evidenz zum Thema Myokarditis, auf die
zukiinftige Updates und Leitlinien aufbau-
en kdnnen. Im Nachfolgenden werden die
Kernbotschaften der Leitlinie dargestellt.

Inflammatorisches myoperi-
kardiales Syndrom

Wie im vorangegangenen Abschnitt er-
wahnt, sind Myokarditis und Perikarditis
hdufig zusammen auftretende Erkrankun-
gen [6, 7]. Daher wurden diese Erkran-
kungen erstmals unter dem Begriff des
IMPS zusammengefasst. Dieser Begriff hat
das Ziel, analog zum akuten Koronarsyn-
drom, alle Erscheinungsformen, von einer
isolierten Myokarditis tber die Perimyo-
karditis, Myoperikarditis und Perikarditis,
abzudecken und die initiale Diagnostik zu
leiten bis zur finalen Diagnose. Im klini-
schen Alltag soll damit erreicht werden,
dass sowohl eine Myokarditis als auch Pe-
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rikarditis in Betracht gezogen werden und
entsprechende Therapien eingeleitet wer-
den konnen. Inwiefern das IMPS zu einer
hoheren Rate an Diagnosen fiihrt oder ob
iberlappende Formen ein hoheres Risiko
darstellen, muss in zukiinftigen prospek-
tiven Studien gezeigt werden.

Paradigmenwechsel hinsichtlich
Diagnose der Myokarditis

Die Endomyokardbiopsie (EMB) war bisher
der Goldstandard fiir die Diagnose einer
Myokarditis, aber in der aktuellen ESC-
Leitlinie wurde ein Paradigmenwechsel
vollzogen (@ Abb. 1; [2; 4]). Die Diagno-
se einer definitiven Myokarditis kann
damit auch nicht-invasiv, basierend auf
der klinischen Prasentation und einer
positiven kardiovaskularen Magnetreso-
nanztomographie (CMR), gestellt werden.
Eine Myokarditisdiagnose in der CMR be-
schreibt eine Entziindung des Myokards.
Fiir eine histopathologische Diagnose ist
dagegen eine EMB notwendig. Wenn dies
zur Therapiefiihrung benétigt wird, sollte
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diese unbedingt durchgefiihrt werden.
Dies ist insbesondere bei hdmodynamisch
instabilen Patienten oder immer dann,
wenn eine spezifische Therapie mdglich
erscheint, notwendig. In der Guideline
finden sich entsprechende detaillierte An-
gaben [2]. Auch bei der Perikarditis spielt
die CMR eine Rolle; hier kann die Diagno-
se aber auch allein durch eine passende
klinische Prasentation und mehr als ein
zusétzliches Kriterium erfolgen. Zusétzli-
che Kriterien sind dabei sowohl klinische
Zeichen, EKG-Veranderungen sowie la-
borchemische und bildgebungsbasierte
Parameter. In Abhangigkeit von der Sicher-
heit der Befunde in CMR oder EMB und der
Anzahl der zusétzlich erfiillten Kriterien
kann die Diagnose als ,definitiv” etabliert
werden oder als ,mdglich” (,possible”)
bzw. ,ausgeschlossen/unwahrscheinlich”
(,rejected/unlikely”) eingeschatzt werden.
Im Falle einer mdglichen Diagnose soll-
ten dann weitere Untersuchungen folgen
(siehe nédchster Absatz).

Multimodale nicht-invasive und
invasive Diagnostik

Im Zentrum der nicht-invasiven Diag-
nostik steht die CMR, basierend auf den
Méglichkeiten der prazisen Gewebedar-
stellung und -charakterisierung. Erwahnt
werden sollte, dass fiir die Diagnose die
etablierten aktualisierten Lake-Louise-
Kriterien verwendet werden sollen [8].
Insgesamt werden die diagnostischen
Moglichkeiten in Basisuntersuchungen
(z.B. EKG, verschiedene Laborparameter
und transthorakale Echokardiographie)
und in weiterfiihrende Untersuchungen
(z.B. Computertomographie [CT] oder
EMB) unterteilt. Insbesondere der Echo-
kardiographie kommt im Rahmen des
ersten Kontakts mit einem mdoglichen
IMPS eine wesentliche Rolle zu. Bereits
hier kdnnen wichtige Differenzialdiagno-
sen aus- oder eingeschlossen werden. Des
Weiteren erfolgt durch die Basisuntersu-
chungen eine erste Risikostratifizierung.
Hier wird zwischen niedrigem, mittlerem
und hohem Risiko hinsichtlich einer un-
giinstigen Prognose differenziert. Diese
Einteilung legt fest, ob ein Patient/eine
Patientin stationdr aufgenommen werden
soll oder welche weiteren Verfahren ver-
wendet werden sollen. Im niedrigen und
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mittleren Risikobereich ist die CMR die
erste Wahl. Bei hohem Risiko sollte bei ha-
modynamisch instabilen Patientinnen und
Patienten oder in Situationen, in denen
die Diagnose eine weiterfithrende Thera-
pie beeinflussen wiirde, wie z.B. bei einer
Riesenzellenmyokarditis, eine EMB durch-
gefiihrt werden. Wenn eine Stabilisierung
des Patienten/der Patientin mdglich ist,
kann auch die CMR zuerst durchgefiihrt
werden. In jedem Fall muss es zu einer
ziigigen Ubermittlung der Ergebnisse so-
wohl der CMR als auch der EMB kommen.
In der ESC-Leitlinie finden sich dazu Ta-
bellen mit histopathologischen Kriterien.
Neben der Risikostratifizierungistauch der
Ausschluss von relevanten Koronarsteno-
sen ein erster Schritt. Dies kann entweder
mittels CT oder invasiver Koronarangio-
graphie erfolgen. Weiterfiihrende Modali-
taten sind eine FDG(Fluordesoxyglukose)-
PET(Positronenemissionstomographie)-
Bildgebung, insbesondere bei Verdacht
auf eine kardiale Sarkoidose, und das
elektroanatomische Mapping. Letzteres
kann auch vor einer EMB eingesetzt wer-
den. Bei einer Perikarditis reicht haufig
eine transthorakale Echokardiographie
aus, wahrend bei V.a. eine Perikarditis
constrictiva eine CT eventuelle Verkal-
kungen detektieren kann. Falls die nicht-
invasive Diagnose einer Konstriktion nicht
gelingt, sollte ein Rechtsherzkatheter
durchgefiihrt werden.

Genetik bei IMPS

Bereitsim Rahmen der letzten ESC-Leitlinie
fir Kardiomyopathien hat die genetische
Testung Einzugin den klinischen Alltag ge-
funden [9]. Auch bei IMPS kann eine erb-
liche Pradisposition vorliegen. Daher gibt
es eine klare Empfehlung, bei jedem Fall
von IMPS eine Familienanamnese durch-
zufiihren. Sollten sich hier gehdufte Falle
von Myokarditis, Perikarditis oder Kardio-
myopathien zeigen, sollte eine genetische
Testung erwogen werden. Insbesondere
auch bei Patientinnen und Patienten mit
rezidivierenden IMPS sollte an eine gene-
tische Testung gedacht werden (B Abb. 2).
Haufig kann eine Myokarditis die erste
Manifestation einer Kardiomyopathie sein
(sog. ,hot phase”). Insbesondere bei der
Perikarditis konnen im Rahmen von epi-
sodischen Fiebersyndromen (z.B. Mittel-

meerfieber) eine genetische Beratung und
Testung erfolgen. Inwieweit der Nachweis
einer Mutation die Nachuntersuchungen
beeinflusst, ist noch unklar. Die Genetik ist
auch im IMPS-Formenkreis aus dem Alltag
nicht mehr wegzudenken.

Therapie bei Myokarditis

Hinsichtlich der Therapie der Myokarditis
muss erniichtert festgestellt werden, dass
die Evidenzlage von spezifischen Thera-
pien nicht sehr hoch ist. In der Leitlinie
findet sich eine zusammenfassende Ta-
belle mit mdglichen Therapieregimen fiir
einzelne Atiologien. Allgemeine Empfeh-
lungen bestehen hinsichtlich der Therapie
der Herzinsuffizienz und von Arrhythmien;
hier wird auf die entsprechenden Leitlinien
der ESC verwiesen [10, 11]. Die Verwen-
dung von nichtsteroidalen antiinflamma-
torischen Medikamenten (,non-steroidal
anti-inflammatory drugs”, NSAID) kann bei
Patientinnen und Patienten mit Myokardi-
tis und perikardialen Beschwerden erwo-
gen werden. Kortikosteroide kdnnen nach
Ausschluss einer infektidsen Atiologie bei
Patientinnen und Patienten mit fulminan-
tem Verlauf sowie bei fehlendem Anspre-
chen auf Standardmedikamente erwogen
werden. Dies verdeutlicht, dass nach einer
EMB die histologischen, immunhistologi-
schenund molekularbiologischen Befunde
aus der Biopsie zligig vorliegen sollten. Der
Einsatz einer generellen immunsuppressi-
ven Therapie wird hingegen nicht emp-
fohlen. Als wichtige Ausnahme gilt die in-
flammatorische Kardiomyopathie, bei der
nach Ausschluss eines bioptischen Virus-
nachweises eine immunsuppressive The-
rapie erwogen werden sollte [12]. Zweifel
bleiben allerdings hinsichtlich der Ergeb-
nisse der Studie bestehen, welche bisher
nicht reproduziert wurden.

Nachbeobachtung - individuali-
sierte Konzepte

Bestand fiir lange Zeit das Mantra der
Sport- und Arbeitskarenz bei Patientinnen
und Patienten mit Myokarditis und Perikar-
ditis fiir 6 Monate, sieht die aktuelle Leit-
linie von festen Zeiten ab. Eine Remission
wird dabei als Abwesenheit von Sympto-
men, als Normalisierung von Biomarkern
und bildgebenden Auffélligkeiten sowie
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Abb. 2 « Verschiedene
Verldufe des inflammato-
rischen Myoperikardialsyn-
droms und das Zusammen-
spiel zwischen genetisch
bedingter Entziindung und
Autoimmunitat iiber den
urspriinglichen infektiosen
Ausloser hinaus. IMPS in-
flammatorisches myope-
rikardiales Syndrom. (Mit
freundlicher Genehmigung
der European Society of
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als Fehlen von Arrhythmien im Langzeit-
EKG definiert. Eine wichtige Rolle kommt
der CMR zu. Diese sollte in den ersten 6 Mo-
naten durchgefiihrt werden. Damit ldsst
sich besonders bei dem Kollektiv der jun-
gen Patientinnen und Patienten mit IMPS
eine schnelle Riickkehr zum Sport und zur
Arbeit ermdglichen. Dabei sollten indivi-
duelle Entscheidungen des Behandlers bei
allen diagnostischen Markern im Vorder-
grund stehen. Denn es gilt das Konzept
,Onesizedoes notfitall”. Genau wieandere
kardiologische Erkrankungen kannssich ein
IMPS klinisch unterschiedlich prasentieren.
Bei auffélligen Befunden und komplizier-
ten Verldufen sollten obligatorisch regel-
maBige Nachkontrollen erfolgen. Umge-
kehrt gibt es auch einen Verlauf mit vol-
liger Ausheilung, sodass man nach 2 Jah-
ren die Kontrollen beenden kann. Sollten
sich wéhrend der initialen Hospitalisierung
eine reduzierte linksventrikuldare Funktion
oder ausgepragte Narben in der CMR ge-
zeigt haben oder ventrikuldre Arrhythmi-
en aufgetreten sein, wird eine tragbare
Defibrillatorweste fiir 3 bis 6 Monate mit
anschlieBender Reevaluation hinsichtlich
einer Defibrillatorimplantation empfohlen
(@ Abb. 3).

IMPS-Team

Wie in allen Bereichen der Medizin spielt
die interdisziplindre Zusammenarbeit der
Fachabteilungen auch bei Patientinnen
und Patienten mit IMPS eine Rolle. So soll-
te bei fulminanten oder bei progressiven
Verldufen eine Absprache mit verschiede-
nen Fachbereichen erfolgen. Dabei kann
die Zusammensetzung von Fall zu Fall
unterschiedlich sein.

10 Hauptpunkte der ESC-Leitlinie
fiir Myokarditis und Perikarditis

1. IMPS als Spektrum
Myokarditis und Perikarditis sind Teile
eines Spektrums (IMPS). Myokard und
Perikard sollten immer gemeinsam
beurteilt werden.

2. Diagnosealgorithmen anhand der
klinischen Prdsentation
Diagnostik und Dringlichkeit sollten
nach dem fiihrenden Symptom ge-
wdhlt werden: Brustschmerz, Rhyth-
musstérung oder Herzinsuffizienz/
kardiogener Schock.

3. Genetische und immunologische
Ursachen sollten abgekldrt werden
Bei rezidivierenden oder unklaren
Fallen sollten gezielt genetische, au-

Cardiology)

toimmune und autoinflammatorische
Ursachen ausgeschlossen werden.

4. ,Redflags”fiir die schnelle Diagnose
von IMPS
Instabilitdt, schwere Rhythmussto-
rungen, atrioventrikuldre Blocke, Pe-
rikardtamponade oder systemische
Erkrankung sollten eine sofortige
Uberwachung und weiterfiihrende
Diagnostik einleiten.

5. Friihzeitiger Einsatz von nicht-
invasiver Bildgebung
Echokardiographie als erster Schritt,
CMR als weiterer diagnostischer
Eckpfeiler.

6. Endomyokardbiopsie mit Bedacht
Endomyokardbiopsie nur bei fulmi-
nanten Verlaufen, hohem Risiko mit
hamodynamischer Instabilitdt oder
in Situationen, in denen das Ergeb-
nis die Therapie wesentlich &ndern
wiirde.

7. Karenzzeiten fiir Sport und Arbeit
individuell anpassen
Keine Belastung bei aktiver Ent-
ziindung, auf multimodalen diag-
nostischen Parametern basierende
individuelle Nachuntersuchungen
(oft nach ca. 1 Monat) und Entschei-
dungen.
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Abb. 3 A Nachsorge undRisikostratifizierung nach akuter Myokarditis mitarrhythmischer Manifestation ICD implantierbarer
Kardioverter-Defibrillator, LV linker Ventrikel, WCD tragbarer [,wearable”] Kardioverter-Defibrillator. (Mit freundlicher Geneh-

migung der European Society of Cardiology)

8. Therapie nach Risiko abstufen
Bei unkomplizierten Fallen sup-
portiv behandeln. Bei fulminanten
Fallen sind eine atiologiegerichtete
Immunsuppression und ggf. eine
mechanische Kreislaufunterstiitzung
erforderlich.

9. Bei rezidivierender Perikarditis
gezielte antiinflammatorische
Therapie
Interleukin-1-Antagonisten (z.B.
Anakinra) bei mehrfachen Ruckféllen,
wenn die Standardtherapie mit
Colchicin versagt.

10. IMPS-Team und Forschung
Eine multidisziplindre Versorgung
(Kardiologie, Bildgebung, Rhythmo-
logie, Immunologie usw.), Schulung
von Patientinnen und Patienten so-
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wie deren Teilnahme an Studien/
Registern sollten praktiziert werden.

Ausblick

Die ESC-Leitlinie fir Myokarditis und Pe-
rikarditis enthalt konkrete Handlungsan-
weisungen und therapeutische Konzepte.
Viele Empfehlungen basieren noch auf Ex-
perteneinschatzungen und sind mit dem
Evidenzlevel C bewertet. Hier versteht sich
die ESC-Leitlinie auch als Zusammenfas-
sung der fehlenden Evidenz mit dem Ziel,
dass dies in den folgenden Jahren verbes-
sert wird. Der Bedarf dazu besteht offen-
sichtlich.
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ESC guidelines on myocarditis and pericarditis. First combined
European guidelines for myocarditis and pericarditis

The new guidelines for myocarditis and pericarditis from the European Society of
Cardiology (ESC) are the first guidelines for myocarditis and for the first time they also
combine the two entities. A key aspect is the introduction of the term inflammatory
myopericardial syndrome (IMPS), an umbrella term that covers the spectrum of both
diseases and enables uniform diagnostics and treatment but in particular draws
attention to the fact that there are overlapping causes, diagnostic approaches and
treatment options. Other major aspects relate to noninvasive diagnostics using
multimodal imaging. There is a paradigm shift that enables the definitive diagnosis of
myocarditis also using cardiovascular magnetic resonance imaging. An etiologically
oriented treatment mostly requires an endomyocardial biopsy in pericardial effusion
cytological work-up is instrumental. Furthermore, an intuitive risk stratification is
introduced, which influences both the treatment and follow-up examinations and
involves abandoning fixed waiting periods with respect to resuming sports and work.
Diagnostic algorithms are based on the initial symptoms, such as chest pain, heart
failure and arrhythmia and integrate the risk stratification into the treatment process.
For pericarditis, innovative treatment approaches using interleukin-1 antagonists are
coming to the fore. Another focus is the consideration of genetic factors, which are
particularly relevant in recurrent forms.

Keywords
Inflammatory myopericardial syndrome - Cardiovascular magnetic resonance - Endomyocardial
biopsy - Genetic factors - Interleukin-1 antagonists
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