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Perikarditis im Rahmen
rheumatologischer
Erkrankungen – Was der
Rheumatologe wissen sollte

Als Perikarditis wird eine Entzündung
des Herzbeutels bezeichnet, die mit ei-
nem Perikarderguss oder einer entzünd-
lichenReaktion desMyokards (Perimyo-
karditis) einhergehen kann. Entzündlich
rheumatische Systemerkrankungen sind
häufig mit einer Perikarditis assoziiert.
Eine Perikarditis kann jedoch auch als
eigenständige Erkrankung auftreten.
Für den Rheumatologen sind die diffe-
renzialdiagnostische Einordnung dieses
Symptomes bzw. Krankheitsbildes sowie
die adäquate Therapie in der Praxis von
großer Bedeutung [1].

Akute Perikarditis

Die Diagnose einer akuten Perikarditis
kann in der Zusammenschau klinischer,
laborchemischer, elektrokardiographi-
scher und bildmorphologischer (meist
sonographisch) Befunde gestellt werden.
Gemäß der aktuellen European Society
of Cardiology(ESC)- und der Deutschen
Gesellschaft für Kardiologie – Herz-
und Kreislaufforschung e. V.(DGK)-
Leitlinie müssen dabei mindestens 2 der
4 folgenden Kriterien erfüllt sein:
4 perikarditische Thoraxschmerzen,
4 Perikardreiben,
4 EKG-Veränderungen: neue ST-

Hebungen in vielen Ableitungen oder
PR-Senkungen,

4 neuer oder zunehmender Perikarder-
guss.

ZusätzlicheunterstützendeBefundesind:
4 laborchemische Hinweise für ei-

ne systemische Entzündung (C-
reaktives Protein, CRP; Blutsen-
kungsgeschwindigkeit; Leukozytose),

4 Nachweis eines Perikardergusses
durch bildgebende Verfahren (Echo-
kardiographie, Computertomogra-
phie, kardiale Magnetresonanztomo-
graphie).

Wesentliche Indikatoren für einen un-
günstigen Verlauf (im Sinne einer län-
geren Hospitalisierungsdauer und/oder
Komplikationen) sind Fieber (>38 °C),
ein subakuter Krankheitsbeginn, ein
großer Perikarderguss, eine Herzbeutel-
tamponade sowie ein schlechtes Thera-

Tab. 1 Häufigkeit einer Perikarditis bei entzündlich rheumatischenSystemerkrankungen

Erkrankung Auftretenshäufigkeit Quelle

„Adult onset Still’s disease“ 3–37% [45]

Morbus Behçet <5% [46]

Systemischer Lupus erythematodes Ca. 25% symptomatisch
>50% asymptomatisch

[47]

Systemische Sklerose Perikarditis 1,9–9%
Perikarderguss 15–72%

[48]

Eosinophile Granulomatosemit Polyangiitis Perikarderguss ca. 6–7% [49]

Granulomatosemit Polyangiitis Ca. 5% [50, 51]

Mikroskopische Polyangiitis 6% [52]

Panarteriitis nodosa Ca. 5–6% [53, 54]

Kawasaki-Syndrom 3–16% [55, 56]

Kardiale Sarkoidose <5% [57]

Familiäres Mittelmeerfieber 2–30% [58, 59]

TNF-Rezeptor-assoziiertes periodisches Syn-
drom

7% [11]

pieansprechen auf nichtsteroidale Anti-
rheumatika (NSAR) [2].

Eine Perikarditis kann im Rahmen
verschiedener rheumatologischer Er-
krankungen, (z.B. systemischer Lupus
erythematodes, systemische Sklerose,
rheumatoide Arthritis oder im Rahmen
von autoinflammatorischen Syndromen;
. Tab. 1) auftreten. Die Beteiligung des
Perikards kann bei diesen Erkrankun-
gen symptomatisch (Perikarditis bzw.
symptomatischer Perikarderguss) oder
asymptomatisch (meist kleiner Peri-
karderguss) verlaufen. Im Allgemeinen
spiegelt die Perikarditis den Aktivitäts-
grad der Grunderkrankung wider, tritt
jedoch auch selten isoliert als Erstsym-
ptom auf.

54 Zeitschrift für Rheumatologie 1 · 2021

https://doi.org/10.1007/s00393-020-00925-w
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/s00393-020-00925-w&domain=pdf


Hier steht eine Anzeige.

K



Hier steht eine Anzeige.

K



Tab. 2 Ursachen einer Perikarditis

Infektion

Viral (häufig) Enteroviren (Coxsackie, Echoviren), Herpesviren (EBV, CMV, HHV-6), Adenoviren,
Parvovirus B19

Bakteriell Mycobacterium tuberculosis (häufig), Coxiella burnetii, Borrelia burgdorferi
Selten: Pneumococcus spp.,Meningococcus spp., Gonococcus spp., Streptococcus
spp., Staphylococcus spp., Haemophilus spp., Chlamydia spp.,Mycoplasma spp.,
Legionella spp., Leptospira spp., Listeria spp., Providencia stuartii

Pilze (sehr
selten)

Histoplasma spp. (eher bei Immunkompetenten),Aspergillus spp., Blastomyces
spp., Candida spp. (eher bei Immunkomprimierten)

Parasiten
(sehr selten)

Echinococcus spp., Toxoplasma spp.

Nichtinfektiöse Ursachen

Autoimmun Vgl.. Tab. 1

Neoplasien Primärtumore (selten, a. e. perikardiale Mesotheliome)
Sekundär Metastasen (häufig, v. a. Lungen- und Mammakarzinom, Lymphom)

Metabolisch Urämie, Myxödem, Anorexia nervosa

Trauma/
iatrogen

Früher Beginn (selten)

Direkte Verletzung (penetrierende Thoraxverletzung, Ösophagusperforation)

Indirekte Verletzung (nicht penetrierende Thoraxverletzung, Strahlenschäden)

Verzögerter Beginn (häufig)

Dressler-Syndrom, Postperikardektomiesyndrom

Medikamen-
tentoxisch
(selten)

Lupus-like-Syndrome (Procainamid, Hydralazin, Methyldopa, Isoniazid, Pheny-
toin); Chemotherapeutika (oft mit Kardiomyopathie assoziiert): Doxorubicin,
Daunorubicin, Cytosin-Arabinoside, Cyclophosphamid, 5-Fluorouracil; Penicilli-
ne als Hypersensitivitätsperikarditismit Eosinophilie; Amiodaron, Methysergid,
Mesalazin, Clozapin, Minoxidil, Dantrolen, Practolol, Phenylbutazon, Thiazide,
Streptomycin, Thiouracil, Streptokinase, p-Aminosalicylicsäure, Cyclosporin,
Bromocriptin, GM-CSF, TNF-Blocker

Andere Ursa-
chen (selten)

Amyloidose, Aortendissektion

Neben autoimmunen Krankheitsbil-
dern sind v. a. Infektionen (insbesondere
viraler Genese), aber auch das Postperi-
kardektomiesyndrom, metabolische Stö-
rungen, Neoplasien, Traumata oder me-
dikamentös toxische Ursachen als Peri-
karditisäuslöser möglich (. Tab. 2).

Differenzialdiagnostisch sollte bei Pa-
tienten aus den Tuberkuloseendemiege-
bieten an das Vorliegen einer Mykobak-
teriose gedacht werden (Ursache ca. 75%
aller Perikarderkrankungen in Ländern
der Dritten Welt) [3].

Komplizierend kann in ca. 15% der
Fälle mit akuter Perikarditis auch das
Myokard im Sinne einer Perimyokardi-
tis beteiligt sein. Insbesondere bei jun-
gen Patienten, männlichem Geschlecht,
Arrhythmien oder ST-Streckenverände-
rungensowieFiebersollteandaszusätzli-
che Auftreten einer Myokarditis gedacht
werden. Durch die laborchemische Be-
stimmung von Troponin kann zwischen
einer Myokarditis und einer isoliert vor-

liegendenPerikarditis diskriminiertwer-
den, da dieses bei Letzterer typischerwei-
se nicht erhöht ist.

Insgesamt hat das Erkrankungsbild
der akuten Perikarditis jedoch eine gute
Prognose und heilt bei den meisten Pa-
tienten ohne kardiale Folgeschäden voll-
ständig aus [4]. Akutschäden wie eine
Herzbeuteltamponade oder auch Folge-
schäden wie eine konstriktive Perikar-
ditis sind sehr selten (<1%) [5]. Aller-
dings steigt die Rezidivrate nach der ers-
ten Episode um bis zu 50% (von 18,3%
auf 38,2%), insbesondere bei Patienten,
die mit Steroiden vorbehandelt wurden
[6]. Ein unzureichendes Ansprechen auf
NSAR (nach 1-wöchiger Therapie) und
eine persistierende CRP-Erhöhung sind
ebenfalls mit einer erhöhten Rezidivrate
verbunden [6].

Idiopathisch rekurrierende
Perikarditis

VonderakutenPerikarditis istdasKrank-
heitsbild der rekurrierenden Perikarditis
(RP) abzugrenzen. Die RP ist über den
Nachweis eines Perikarditisrezidivs nach
Auftreten einer akuten Perikarditis und
zwischenzeitlich symptomfreiem Inter-
vall von 4 bis 6 Wochen definiert. Eine
RP kann in bis zu 30% der Fälle infolge
einer akuten Perikarditis auftreten [7].

Ätiologie

In ca. 80%der Fälle einer rekurrierenden
Perikarditis lässt sich keine Krankheits-
ursache ermitteln, weshalb der Begriff
idiopathische rekurrierende Perikarditis
(IRP) verwendet wird. Bei einem gewis-
sen Anteil der Erkrankungen können vi-
rale Infektionen [3] als Krankheitstrig-
ger ausgemacht werden (. Tab. 2). Eine
umfassende virale Erregerdiagnostik ist
aber in der Praxis selten sinnvoll, da sich
hieraus in der Regel keine therapeutische
Konsequenz ergibt [8].

In der laborchemischen Autoimmun-
diagnostik lassen sich häufig unspezifi-
sche ANA-Titer nachweisen [9]. Da eine
Perikarditis,wiebereits erwähnt, imRah-
men von rheumatologischen Systemer-
krankungen auftreten kann, sollten ins-
besondere in diesen Fällen eine entspre-
chende Systemanamnese sowie ggf. eine
ergänzende immunserologische Testung
zur differenzialdiagnostischen Abgren-
zung erfolgen (. Tab. 3).

Insbesondere autoinflammatorischen
Syndrome wie das familiäre Mittelmeer-
fieber (FMF) und das TNF-Rezeptor-as-
soziierte periodische Syndrom (TRAPS)
können mit einer Perikarditis einher-
gehen. So konnte in Registerdaten von
346 pädiatrischen FMF-Patienten eine
Perikarditis in 18% der Fälle nachgewie-
sen werden. Interessanterweise berichte-
ten in der Studie sogar 56%der Patienten
über Brustschmerzen [10]. Die Häufig-
keit des Auftretens einer Perikarditis bei
TRAPS wird auf ca. 7% geschätzt [11].

Einige Autoren empfehlen eine
TRAPS-Testung bei positiver Famili-
enanamnese für eine IRP, da familiäre
Häufungen bei unvollständigen TRAPS-
Phänotypen mit Mutationen niedriger
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Penetranz beschrieben wurden [12].
So konnte in einer italienischen Studie
an 131 kaukasischen IRP-Patienten bei
6,1% eine Mutation des TNFRSF1A-
Gens nachgewiesen werden [13]. Bei
diesen Patienten bestand überwiegend
ein schlechtes therapeutisches Anspre-
chen auf Colchicin, und es zeigten sich
vermehrte Krankheitsrezidive, die den
Einsatz weiterer Immunsuppressiva er-
forderten [13]. Cantarini et al. [14]
konnten für die TRAPS-Mutationsvari-
anten mit niedriger Penetranz (R92Q,
P46L,D12E, V95MundR104Q) eine er-
höhte Perikarditisprävalenz nachweisen.
Bei diesen Patienten war der Krank-
heitsbeginn jedoch später, und es gab
weniger schwerwiegende entzündliche
Schübe.

Brucato und Brambila [15] konnten
weiterhin zeigen, dass Angehörige von
IRP-Patienten ein erhöhtes Risiko für die
Entwicklung einer Perikarditis aufwei-
sen.

Pathophysiologie der IRP

Die Pathophysiologie der IRP ist bisher
nicht vollständig aufgeklärt. Autoimmu-
nologische und autoinflammatorische
Prozesse scheinen jedoch eine wesentli-
cheRollezuspielen. Imazio[16]vermutet
ein Zusammenspiel vonUmweltfaktoren
mit angeborener und adaptiver Immuni-
tät auf dem Boden einer entsprechenden
genetischen Prädisposition.

Autoimmunität
Möglicherweise kommt der Antigenprä-
sentation bei T-Zellen eine Bedeutung
bei der Entstehung der IRP zu. Hin-
weise hierfür fanden sich in einer Ko-
horte von 55 griechischen Patienten mit
IRP [17]. Hier zeigten sich eine erhöh-
teHäufigkeit derHLA-AlleleHLA-A*02,
HLA-Cw07undHLA-DQB1*0202sowie
eine verminderte Häufigkeit von HLA
DQB1*0302.

Ein weiterer Hinweis für das Vor-
handensein einer autoimmunologischen
Komponente ist das häufige Vorkom-
men von ANA, welche in einer Studie bei
43,3% der IRP-Patienten nachgewiesen
werden konnten [18]. Weiterhin konnte
in einer Studie bei 67,5% der IRP-Pa-
tienten das Auftreten von „anti-heart“
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Perikarditis im Rahmen rheumatologischer Erkrankungen –Was
der Rheumatologe wissen sollte

Zusammenfassung
Als Perikarditis wird eine Entzündung des
Herzbeutels bezeichnet, die mit einem
Perikarderguss oder einer entzündlichen
Reaktion des Myokards (Perimyokarditis)
einhergehen kann. Die Perikarditis kann im
Rahmen von entzündlich rheumatischen
Systemerkrankungen oder als eigenständige
Erkrankung vorkommen. Rezidivierende
Perikarditisepisoden ohne fassbare Ursache
werden als idiopathische rekurrierende
Perikarditis (IRP) bezeichnet, welche
wesentliche Gemeinsamkeitenmit autoin-
flammatorischen Erkrankungen aufweist. Der

Artikel gibt einen Überblick über die Häu-
figkeit des Auftretens einer Perikarditis bei
rheumatologischen Erkrankungen. Weiterhin
werden Klinik und Pathophysiologie der IRP
diskutiert. Abschließend wird die Therapie
der akuten und idiopathischen Perikarditis
erläutert.

Schlüsselwörter
Perikarditis · Idiopathische rekurrieren-
de Perikarditis · Autoinflammation ·
AntiinflammatorischeTherapie · Colchicin

Pericarditis is inflammation of the pericardium, which
rheumatologists should know

Abstract
Pericarditis is the term for inflammatory
involvement of the pericardium, which can
be associated with pericardial effusion and
myocardial involvement (perimyocarditis).
Pericarditis can be present in the context of
systemic inflammatory rheumatic diseases
but can also constitute a distinct disease
entity. Idiopathic recurrent pericarditis (IRP)
describes relapsing conditions of pericarditis
with an unknown cause, which show essential
common features with autoinflammatory
diseases. This article gives an overview of

the frequency of pericarditis in systemic
rheumatic diseases. Moreover, the clinical
manifestations and pathophysiology of IRP
are discussed. Finally, the therapeutic algo-
rithms for acute and idiopathic pericarditis
are explained.

Keywords
Pericarditis · Idiopathic recurrent pericarditis ·
Autoinflammation · Anti-inflammatory
therapy · Colchicin

(AHA) und/oder „anti-intercalated disk
autoantibodies“ (AIDA) gezeigt werden
[19]. Inwieweit diese Antikörper eine
klinische Bedeutung haben oder nur ein
Epiphänomen sind, ist jedoch weiterhin
unklar [20].

Autoinflammation
Durch ein genaueres Verständnis von
autoinflammatorischen Erkrankungen
und die verbesserten humangenetischen
Testmethoden konnten in den letzten
Jahren viele Fortschritte in diesem For-
schungsfeld erzielt werden. In ihrem
klinischen Erscheinungsbild zeigt die
IRP zumeistwesentlicheGemeinsamkei-
ten mit anderen autoinflammatorischen
Erkrankungen wie ein unprovoziertes
Auftreten von Krankheitsschüben in

Abwesenheit von antigenspezifischen
T-Zellen oder (hochtitrigen) Autoanti-
körpern [21].

Die hierfür entscheidende Struk-
tureinheit ist das Inflammasom, eine
makromolekulare intrazelluläre Platt-
form, welche als ein angeborener Im-
munitätssensor fungiert [22]. Unter
allen identifizierten Inflammasomen ist
das NALP3-Inflammasom am besten
charakterisiert. NALP3 ist eine makro-
molekulare Struktur, bestehend aus dem
NOD-like-Rezeptor(NLR)-Protein, dem
Adapter ASC und Caspase 1. Es wird
durch ein breites Spektrum von path-
ogen- (PAMPS) oder „danger“-assozi-
ierten molekularen Patterns (DAMPS)
aktiviert und induziert über die Spal-
tung von Pro-Interleukin 1β zu aktivem
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Rekurrierende Perikardi�s

Erstlinie

Erstlinie

Zweitlinie

Zweitlinie

Dri�linie

Viertlinie

Aspirin oder NSAR+ Colchicin + körperliche Schonung

niedrig dosierte Kor�kosteroide

Aspirin oder NSAR+ Colchicin + körperliche Schonung

niedrig dosierte Kor�kosteroide

IVIG oder Anakinra oder Azathioprin

Perikardektomie

Abb. 19 Therapieal-
gorithmus für die akute
(nichtinfektiöse) und
idiopathisch rekurrie-
rende Perikarditis nach
ESC-Leitlinie

Interleukin 1β eine inflammatorische
Kaskade [23]. Interessanterweise sind
einige kardiotrope Viren wie Adenovi-
ren, Influenza A, Herpesviren und das
Cytomegalovirus in der Lage, NALP3
und andere Inflammasome zu aktivieren
[24–26].

Bezüglich der proinflammatorischen
Zytokine, die an der Pathogenese der Pe-
rikarditisbeteiligt sind, gibt esnurwenige
Daten. Eine kleine Studie zeigte, dass bei
Patienten mit autoreaktiver Perikarditis
(definiert als Ausschluss einer Neoplasie,
Infektion oder systemischen Ursachen)
erhöhte Interleukin-6-Spiegel in der Pe-
rikardflüssigkeitnachweisbarwaren[27].
In anderen Arbeiten konnten neben er-
höhten IL-6-Spiegeln auch erhöhte IL-8-
und Interferon(IFN)-γ-Spiegel im Peri-
karderguss nachgewiesen werden [17].

Therapie der akuten
(nichtinfektiösen) und
idiopathischen rekurrierenden
Perikarditis

Eine Übersicht zur Therapie der beiden
Perikarditisformen zeigt . Abb. 1.

Erstlinientherapie

NSAR
ZurErstlinientherapie der akutenund re-
zidivierenden Perikarditis werdenNSAR
eingesetzt (. Tab. 4). Basierend auf ei-
ner älteren randomisierten Studie mit
149 Patienten mit Postperikardiotomie-
syndrom werden Ibuprofen oder Indo-
metacin empfohlen. Beide Medikamen-
te waren in einer Studie im Vergleich zu
Placebo innerhalb von 48h wirksam und
linderten die Krankheitssymptome [28].

Es wird empfohlen NSARs bis zum
Abklingen der Symptome und Norma-
lisierung der Entzündungsmarker ein-
zusetzen. Bei hoher Dosierung ist eine
zusätzliche Gastroprotektion mit einem
Protonenpumpenhemmer ratsam.

Colchicin
Der antiinflammatorische Wirkmecha-
nismus von Colchicin ist zentral für
die Überlegung, dass die IRP Merkmale
einer autoinflammatorischen Erkran-
kung trägt: Colchicin beeinflusst direkt
und indirekt die Regulation von autoin-
flammatorischen Zytokinsignaturen. Es
hemmt die Polymerisation vonMikrotu-
buliundverhindert somitdieFreisetzung
chemotaktischer Faktoren aus neutro-
philen Granulozyten. Dosisabhängig
hemmt Colchicin die Expression von

E-Selektin auf Endothelzellen sowie die
Adhäsion von Neutrophilen. Außerdem
fördert es den Abbau von L-Selektin aus
Neutrophilen, wodurch deren weitere
Rekrutierung gebremst wird. Colchicin
verhindert weiterhin die Aktivierung
der P2X2- und P2X7-Poren, welche
wiederum ATP-induziert NALP-3 akti-
vieren. Darüber hinaus hemmt es direkt
die Freisetzung von TNF-α, NO und
reaktiven Sauerstoffspezies [29].

In klinischen Studien konnte gezeigt
werden, dass Colchicin nachweislich die
Behandlungsdauer einer IRP verkürzt,
die Remissionsdauer verlängert und das
Rezidivrisiko um ca. 50% senkt [30–32].
Die Arbeiten von Imazio et al. und
die Daten einer großen Metaanalyse
[33] waren die Grundlage dafür, dass
Colchicin in den European Society of
Cardiology(ESC)-Leitlinien als Erstlini-
entherapie der IRP in einer Dosierung
von 0,5mg 2-mal täglich für mindestens
6 Monate empfohlen wird [2].

Zweitlinientherapie

Kortikosteroide
Kortikosteroide können bei akuter und
rezidivierender Perikarditis eingesetzt
werden. Allerdings sind insbesonde-
re hohe Dosen (≥1mg/kgKG pro Tag)
mit einem erhöhten Rezidivrisiko as-
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Tab. 3 Epidemiologische und klinische Parameter von Patientenmit einemPerikardexsudat
(nach Blank und Lorenz [20])

Klinische Merkmale Virale Infek-
tion

Idiopathische
Perikarditis

Autoinflammatori-
sches Syndrom

Kollage-
nose

Geschlecht (w/m) 1:1 1:1 1:1 8:2

Krankheitsbeginn (Alter) Jedes Jedes <20 Jahre Jedes

Arthralgien/Myalgien + – ± ++

Fieber + + + +

Hautausschlag + – + +

Pleuritis ± ++ + +

Exsudat + ++ ± +

Dauer der Krankheitsepi-
sode >4 Wochen

– + ± +

Saisonales Auftreten SpäteWinter Akut: Januar bis
März (wieder-
kehrend kein
Pattern)

– Sommer

ANA >1:320 – – – ++

Ansprechen auf Glukokor-
tikoide

– + ± ++

Ansprechen auf Colchicin – + FMF +
CAPS/TRAPS –

–

Ansprechen auf Anti-IL-1 – ++ ++ –

– abwesend, ± selten, + häufig, ++ sehr häufig

Tab. 4 Therapieempfehlung für die rekurrierende Perikarditis nach ESC-Leitlinie [2]

Medikament Dosierung Dauer Tapering

Aspirin 500–1000mg alle 6–8h Wochen bis
Monate

Reduktion der Dosis um
250–500mg alle 1 bis 2 Wochen

Ibuprofen 600mg alle 8h Wochen bis
Monate

Reduktion der Dosis um
200–400mg alle 1 bis 2 Wochen

Indometa-
cin

25–50mg alle 8h Wochen bis
Monate

Reduktion der Dosis für um 25mg
alle 1 bis 2 Wochen

Colchicin 0,5mg 2-mal täglich oder
0,5mg 1-mal täglich für
Patienten<70kg oder
mit Intoleranz für höhere
Dosen

Mindestens
6 Monate

Nicht nötig
Alternativ 0,5mg jeden zweiten Tag
oder 0,5mg 1-malig (>70kg) in den
letztenWochen

Tab. 5 Prednisolon-Reduktionsschema bei rekurrierender Perikarditis nach ESC-Leitlinie

Startdosis: 0,25–0,5mg/kg/Tag Taperinga

>50mg Um 10mg alle 1 bis 2 Wochen

50–25mg 5–10mg alle 1 bis 2 Wochen

25–15mg 2,5mg alle 2 bis 4 Wochen

<15mg 1,25–2,5mg alle 2 bis 6 Wochen
aPrednisolon-Reduktion nur, wenn der Patient asymptomatisch und das CRP normalisiert ist

soziiert [34] und sollten daher vermie-
den werden. Für Patienten, bei denen
NSAR und/oder Colchicin nicht aus-
reichend wirksam oder kontraindiziert
sind, können niedrigere Prednisolon-
Dosen (0,2–0,5mg/kg/Tag) eingesetzt
werden [35]. Die Prednisolon-Redukti-

on sollte in kleinen Schritten alle 2 bis
4 Wochen erfolgen (. Tab. 5).

Drittlinientherapie

Bei einem geringen Anteil der Patien-
ten, die Kortikosteroide benötigen, ist ei-

ne adäquate Steroidreduktionnichtmög-
lich:Zur steroidsparendenTherapiekann
Azathioprin eingesetzt werden. Die Evi-
denzlage hierfür ist jedochüberschaubar.
In einer retrospektiven Studie mit 46 Pa-
tienten, in derAzathioprin in einerDosis
von 1,5–2,5mg/kg/Tag über 1 Jahr gege-
ben wurde, konnte eine stabile Remissi-
on erzielt werden, und bei über 50% der
Patienten war ein komplettes Absetzen
möglich [36].

Ebenfalls können bei refraktärer IRP
intravenöse Immunglobuline (IVIG) ein-
gesetzt werden. So konnten Imazio et al.
bei 30 Patienten mit IRP ein gutes An-
sprechen auf IVIG zeigen [37]. Die IVIG
wurden in der Studie über 3 bis 5 Tage
mit einer Dosis von 400–500mg/kgKG
pro Tag infundiert.

Interleukin-1-Antagonisten
Die beste Studienlage für die Tertiärthe-
rapie der IRP liegt für den Interleukin-
1(IL-1)-Rezeptorantagonisten Anakinra
vor. Anakinra führte in Studien zu einer
raschen Besserung der Symptome inner-
halb von Tagen (im Gegensatz zu Wo-
chen bei Anwendung von Azathioprin).
Weiterhin zeigen sich unter derTherapie
eine rascheNormalisierung der serologi-
schen Entzündungszeichen und ein bild-
morphologisches Ansprechen (Echokar-
diographie und Kardio-MRT) [38].

In einer doppelblinden, placebokon-
trollierten, randomisierten Studie, die
an 21 steroidabhängigen, Colchicin-re-
sistenten Patienten durchgeführt wurde,
reduzierte Anakinra das Risiko eines
Rezidivs über einen Median von 14 Mo-
natenundermöglichtebeiallenPatienten
das Absetzen der Steroide [39].

In der Registerarbeit des Internatio-
nal Registry of Anakinra for Pericarditis
(IRAP)konnte bei 224 IRP-Patienten, die
Colchicin-resistent und Kortikosteroid-
abhängigwaren, gezeigt werden, dass der
Einsatz vonAnakinra u. a. eine Verringe-
rung der Rezidivrate um 83% und eine
signifikante Kortikosteroidreduktion er-
möglichte [40].

Erste Daten gibt es ebenfalls für
weitere IL-1-Antagonisten: In einer klei-
nen Fallserie berichteten Kougkas et al.
[41] über den erfolgreichen Einsatz
von Canakinumab zur Behandlung von
3 IRP-Fällen. Für den IL-1-Antagonis-
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Hier steht eine Anzeige.
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Übersichten

Abb. 28 Sonographischer Nachweis des Perikardergussesmittels transt-
horakaler Echokardiographie

Abb. 38 RöntgenologischerNachweisdesPerikardergusses inderCompu-
tertomographie des Thoraxmit Kontrastmittel

Abb. 48 PET-CTmit Zeichen einer Perikarditis

ten Rilonacept läuft aktuell eine ran-
domisierte placebokontrollierte Phase-
3-Studie. Erste vorläufig veröffentlichte
Daten legen auch hier ein klinisches
(Schmerzreduktion) und serologisches
(CRP-Reduktion)Ansprechennahe [42].
Die gute Wirksamkeit von IL-1-Antago-
nisten wird ebenfalls als Indiz für den
autoinflammatorischen Charakter der
IRP gewertet. Bezüglich der optimalen
Therapiedauer mit IL-1-Antagonisten
gibt es noch keine Empfehlungen.

Viertlinientherapie

Perikardektomie
Bei unzureichender pharmakotherapeu-
tischer Therapie kann eine Perikardek-
tomie in Erwägung gezogen werden.
In einer Studie konnten die positiven
Auswirkungen einer subtotalen chirur-
gischen Perikardektomie für Patienten
mit konstriktiver Perikarditis gezeigt
werden [43]. Gillaspie et al. [44] konn-
ten zeigen, dass eine radikale Perikar-
dektomie bei IRP-Patienten häufiger
zu einem Langzeitüberleben führte als
eine partielle Perikardektomie mit zu-
sätzlicher medikamentöser Therapie. In
der untersuchten Kohorte betrug die
Gesamtüberlebenszeit nach Perikardek-
tomie 80% nach 5 Jahren und 60% nach
10 Jahren.

Fallbeispiel

Wir schildern den Fall eines 67-jähri-
gen Patienten mit idiopathischer rekur-
rierender Perikarditis. Der Patient be-
klagte Thoraxschmerzen mit Fieber (bis
38,6 °C im Schub). Bildmorphologisch
sah man einen Perikarderguss von bis
zu 1,6 cm (. Abb. 2). Der Patient hatte
insgesamt 3 IRP-Episoden in 8 Mona-
ten (initial sogar mit beidseitiger Pleuri-
tis;. Abb. 3). Laborchemisch zeigten sich
im Schub eine CRP-Erhöhung von bis zu
302,9mg/l (normal <5mg/l) und ein er-

höhtes Serumamyloid A von 1540mg/l
(normal <6,4mg/l). Die Autoimmunse-
rologie (RF, ACPA, ANA, ENA, ANCA)
war unauffällig. Mittels PET-CT konnte
ein weiterer Entzündungsfokus oder so-
litäres Malignom ausgeschlossen werden
(. Abb. 4).

Bei unzureichenderWirksamkeit von
Ibuprofen, Colchicin und Prednisolon
erfolgte eine Umstellung auf den IL-
1-Rezeptorantagonist Anakinra 100mg
s.c. täglich. Hierunter zeigte sich ein
promptes klinisches, laborchemisches
und sonographisches Therapieanspre-
chen. Bei anhaltender Symptomfreiheit
wurde Anakinra nach 6 Monaten ab-
gesetzt. Innerhalb von Tagen nach dem
Absetzen bekam der Patient ein erneutes
Rezidiv, das ebenfalls erfolgreich mit
Anakinra behandelt werden konnte.

Fazit für die Praxis

4 Eine Perikarditis kann imRahmenvon
rheumatologischen Systemerkran-
kungen auftreten, daher sollten eine
entsprechende Systemanamnese
sowie ggf. ergänzende immunserolo-
gische Testung erfolgen.

4 Die idiopathische rekurrierende Peri-
karditis (IRP) wird von vielen Autoren
als eigenständige autoinflammato-
rische Erkrankung gewertet. Eine
autoimmunologische Pathogenese

62 Zeitschrift für Rheumatologie 1 · 2021



ist jedoch in einigen Fällen ebenfalls
möglich.

4 Die IRP sollte primär antiinflam-
matorisch mit NSAR und Colchicin
behandelt werden.

4 Erst bei primärem Therapieversagen
(oder Kontraindikationen) sollten
Kortikosteroide zur Behandlung der
IRP zum Einsatz kommen.

4 Kortikosteroide sollten zur Therapie
der IRP nur in moderaten Dosen
eingesetzt werden (0,2–0,5mg/kgKG
pro Tag), da ansonsten ein erhöhtes
Rezidivrisiko besteht.
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Fachnachrichten

Warnung vor Fehlinformation
über Corona-Impfung

Die DGRh empfiehlt ausdrücklich die
SARS-CoV-2-Impfung vonMenschen
mit entzündlich-rheumatischen Er-
krankungen.

Die Deutsche Gesellschaft für Rheuma-

tologie e. V. (DGRh) stellt klar: Entgegen
Informationen seitens Landesregierungen,

Krankenkassen und Medien gibt es für
Menschen mit Rheuma kein erhöhtes Risi-

ko bei einer Impfung gegen eine Infektion

mit SARS-CoV-2.

Die Zulassung des Impfstoffs BNT162b2

der Firma Biontech schließt Patientenmit
chronischen Erkrankungen und Autoim-

munerkrankungen ebenso ein wie jene
unter immunsuppressiver Therapie. In

Übereinstimmung mit der STIKO emp-

fiehlt die DGRh daher, Patientenmit einem
eingeschränkt funktionierenden Immun-

system sogar vorrangig zu impfen – vor

allem solche, die aufgrund ihres Alters
zusätzlich gefährdet sind. Anderslautende

Informationen solltenumgehendkorrigiert
werden.

Die Fachgesellschaft befürwortet zudem,
zügig gezielte Impfstudien für Menschen

mit entzündlich-rheumatischen Erkran-

kungen aufzunehmen.

Quelle: dgrh.de: Stellungnahmeder
Deutschen Gesellschaft für

Rheumatologie e.V.

dgrh.de: Informationen der DGRh
über COVID-19 und Rheuma
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