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Hintergrund: Seit Beginn der SARS-CoV-2-Pandemie héufen sich Félle des
Hyperinflammationssyndroms ,pediatric inflammatory multisystem syndrome” (PIMS).
Die Klinik ist variabel und tritt 2 bis 6 Wochen nach einer Infektion mit SARS-CoV-2 auf.
Aktuell kommen Immunglobuline und/oder Steroide sowie ASS zum Einsatz.
Methode: Im Vivantes Klinikum Neukdlln prasentierten sich zwischen Juni 2020

und Juni 2021 11 Patient*innen mit PIMS, deren Daten retrospektiv erhoben und
ausgewertet wurden.

Ergebnis: Von den 11 Patient*innen waren 6 ménnlich, die Altersverteilung

reichte von 4 bis 18 Jahren. Sieben Patient*innen waren iibergewichtig oder

adipds. Fast alle Patient*innen zeigten eine gastrointestinale und kardiovaskuldre
Beteiligung, 4 hatten respiratorische Symptome, 6 Zeichen einer Nephritis. Alle zeigten
Blutbildveranderungen mit Andmie oder Leukozytose und eine Koagulopathie. CRP,
Ferritin und der I6sliche IL-2-Rezeptor waren bei allen Patient*innen stark erhéht.
Nur 2 Patient*innen hatten weder eine Troponin-T- noch NT-proBNP-Erh6hung.
Sieben Patient*innen hatten eine eingeschrankte linksventrikuldre Funktion. Bei 10
fand sich eine positive SARS-CoV-2-Serologie, bei 2 eine positive SARS-CoV-2-PCR im
Nasen-Rachen-Abstrich.

Alle wurden zunédchst antibiotisch behandelt. 3 Patient*innen benétigten eine O,-
Supplementation, 6 mussten intensivmedizinisch behandelt werden, bei 5 bestand
Katecholaminbedarf. Bis auf eine Patientin erhielten alle Immunglobuline und ASS, 5
erhielten Prednisolon. Die Liegedauer lag zwischen 4 und 51 Tagen.
Schlussfolgerung: PIMS ist eine schwere akute hyperinflammatorische Erkrankung,
die in unserer Klinik bei 11 Patient*innen gesichert wurde. Teilweise bestand
intensivmedizinischer Handlungsbedarf. Unter antiinflammatorischer Therapie zeigte
sich ausnahmslos ein gutes Ansprechen.

Schliisselworter
PIMS - SARS-CoV-2 - Kawasaki-like” - Multiorganbeteiligung - Immunglobuline

gnosestellung ist bei variabler Klinik oft
erschwert. In folgender Arbeit wird auf das
Krankheitsbild eingegangen, die Daten
der in unserer Klinik stationdren Kinder
mit PIMS werden vorgestellt und diese in
die aktuelle Literatur eingeordnet.

Einleitung

Seit Beginn der Coronapandemie stellen
sich zunehmend Kinder und Jugendliche
aufgrund eines ,pediatric inflammatory
multisystem syndrome” (PIMS) in den
Praxen und Kinderkliniken vor. Die Dia-
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PIMS

<19 Jahre mit Fieber >48h

mindestens 2 der folgenden Kriterien:

/Schleimhaut

b. Arterielle Hypotension oder Schock

Kontakt mit einem COVID-19-Fall

a. Exanthem, beidseitige nichtpurulente Konjunktivitis oder Entztindungsreaktionen an Haut-

c.  Myokardiale Dysfunktion, Perikarditis, Valvulitis oder Koronarpathologien (einschlieBlich
echokardiographischer Zeichen oder erhéhtes Troponin/NT-proBNP)

d. Vorliegen einer Koagulopathie (PT- und PTT-Verlangerung, Erhéhung der D-Dimere)

e. Akute gastrointestinale Probleme (Durchfall, Erbrechen, Bauchschmerzen)

erhohte Inflammationsparameter (CRP, PCT, BSG)

ohne das Vorliegen einer anderen eindeutigen Atiologie? (z.B. bakterielle Sepsis, , Toxic shock
syndrome” durch Staphylokokken- oder Streptokokkentoxin)

Evidenz einer COVID-19-Erkrankung (RT-PCR, Antigen-Test, Serologie positiv) oder wahrscheinlichem

Abb. 1 A Diagnosekriterien fiir PIMS/MISC. (Aus World Health Organization [10], Deutsche Gesell-

schaft fiir Padiatrische Infektiologie [11])

Hintergrund

Seitdem der National Health Service (NHS)
des Vereinigten Kénigreichs am 25.04.2020
erstmalig von einem neuartigen schwe-
ren multisystemischen Inflammationssyn-
drom in einem zeitlichen Zusammenhang
mit einer SARS-CoV-2-Infektion bei Kin-
dern berichtete [1], hdufen sich weltweit
Veroffentlichungen zu Kindern und Ju-
gendlichen mit einer multisystemischen
Hyperinflammation [2-7].

Das ,Royal College of Paediatrics and
Child Health” (RCPCH) bezeichnet das Syn-
drom als ,paediatric inflammatory multi-
system syndrome temporally associated
with COVID-19 (PIMS-TS)” [8], die US Cen-
ters for Disease Control and Prevention
(CDQ) [9] und die World Health Organisati-
on (WHO) [10] sprechen von ,multisystem
inflammatory syndrome in children” (MIS-
C) (@ Abb. 1).

Nach nachgewiesener SARS-CoV-2-In-
fektion sind das Risiko bei Kindern, ein
PIMS zu entwickeln, mit 0,14% [12] und
die Mortalitdt mit 1,7-2,2% beschrieben
[3, 131

Der Altersgipfel liegt bei 7 bis 10 Jahren,
[14, 15] es konnen jedoch auch Sauglinge
[16, 17] und Erwachsene betroffen sein
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[18]. Die meisten Patient*innen mit PIMS
sind vorher gesund, médnnliche Kinder und
Jugendliche scheinen etwas haufiger be-
troffen zu sein, und Ubergewicht ist als
Risikofaktor beschrieben [14, 17-19].

Differenzialdiagnosen sind das Kawasa-
ki-Syndrom, schwere Infektionen, ein ,to-
xic shock syndrome’, eine Appendizitis, ei-
ne Myokarditis, ein Makrophagenaktivie-
rungssyndrom sowie ein M. Still. Im Ver-
gleich zum Kawasaki-Syndrom sind PIMS-
Patient*innen meist alter, zeigen hohe-
re Inflammationsparameter, haufiger ei-
ne Andmie und Thrombozytopenie, haufi-
ger gastrointestinale Symptome und hau-
figere und schwerwiegendere myokardiale
Dysfunktionen [6], auch zeigt die Thera-
pie mit Immunglobulinen beim PIMS im
Vergleich zum Kawasaki-Syndrom ein ge-
ringeres Ansprechen [11, 18].

Pathophysiologie

Das PIMS tritt ca. 2 bis 6 Wochen nach ei-
ner hdufig auch asymptomatischen SARS-
CoV-2-Infektion auf. Es wird vermutet,
dass eine UberschieBende Immunreakti-
on ein Schlisselfaktor sein konnte, die
sich jedoch von der Pathophysiologie von
COVID-19 und des Kawasaki-Syndroms un-

terscheidet [20]. Ein Erklarungsansatz ist
die ,Antibody-dependent-enhancement”-
Hypothese. Hier binden infektionsverstar-
kende Antikdrper an das Spike-Protein des
SARS-CoV-2 und fiihren zu einer verbes-
serten Aufnahme des Antikorper-Antigen-
Komplexes in die Zielzelle und damit zu
einer erhohten Virusreplikation [21, 22]. Ei-
ne zweite Hypothese ist ein Zytokinsturm
durch eine verzogerte Interferonantwort.
Coronaviren sind in der Lage, Autoanti-
korper zu induzieren, die eine Blockade
der Interferon-I- und Interferon-lll-Typen
bewirken, wodurch es zu einer verspa-
teten Interferonantwort und damit zu
einer verzogerten Virusbekdmpfung und
folgender (iberschieBender Inflammation
mit Zytokinsturm kommt [23, 24]. Eine
mdgliche Erklarung, warum Adipositas ein
Risikofaktor sein konnte, ist die vermehrte
Anzahl von SARS-CoV-2-bindenden Re-
zeptoren in den Fettgewebszellen und
die dadurch vermehrte Akkumulation
der Entziindungszellen im Fettgewebe
[13]. Ein anderer Erklarungsmechanismus
ist die mogliche Rolle von Autoantikor-
pern. Es wurde bei Patienten*innen mit
PIMS eine erhdhte Konzentration von
Autoantikdrpern gefunden, welche einen
Einfluss auf die Lymphozytenaktivierung
sowie auf den intrazelluldren Signalweg
hatte [25]. Das Vorkommen von mdgli-
chen Zielstrukturen der Autoantikorper in
verschiedenen Gewebetypen konnte die
multisystemische Auswirkung von PIMS
erkldren [20].

Klinik

Die Klinik des PIMS ist je nach betroffenen
Organsystemen variabel. In @Tab. 1 sind
mogliche Symptome nach Organsystem
sowie die in der Literatur beschriebene
Haufigkeit aufgezahlt.

Therapie

Im deutschsprachigen Raum gibt es einen
Expertenkonsens, herausgegeben durch
verschiedene pédiatrische Arbeitsgemein-
schaften zur Therapie des PIMS. Aktuell
kommen intravendse Immunglobuline
(IVIG) und/oder Steroide, ASS und ggdf.
Biologika zum Einsatz (@ Tab. 2 und 3).



Tab. 1

Symptome des PIMS nach Organsystemen

Allgemein Fieber

97-100%1[17,19, 26, 27]

Gastrointestinal
71-92%1[17,19, 26, 27]

Bauchschmerzen, Erbrechen, nichtblutiger Durchfall, Aszites

Kardiovaskular
31-100%
[17,19,27,28]

Arterielle Hypotension, linksventrikuldre Dysfunktion, Peri-
karderguss, Valvulitis, Klappeninsuffizienz, Koronaraneurys-
men, Herzrhythmusstérungen, Tachykardie, Schock

Respiratorisch
47-70%1[17,19, 27]

Husten, Halsschmerzen, Luftnot, O,-Bedarf, Pneumonie,
Pleuraerguss

Mukokutan
42-74%1[13,18, 19, 26]

Konjunktivitis (nicht purulent, nicht exsudativ), makulopapu-
|6ses Exanthem, Cheilitis

Neurologisch
22-55%[17-19, 27]

Kopfschmerzen, Nackenschmerzen oder -steife, Irritabilitat,
Enzephalopathie, Sehstérungen

Nephrologisch
10-70%1[17,19, 27]

Transientes akutes Nierenversagen

Muskuloskeletal Myalgien

logie[ 1)

Tab.2 Aktuelle Therapieempfehlungen. (Aus Deutsche Gesellschaft fiir Padiatrische Infektio-

Kawasaki-Phanotyp

(4 von 5 Hauptkriterien oder mindestens
2 Hauptkriterien + Nebenkriterien fiir Ka-
wasaki)

Nicht-Kawasaki-Phanotyp

IVIG (intravendse Immunglobuline) 2 g/kgKG
(max.80g)in 1ED liber 12h
+

nach 48-72 h Fieberfreiheit auf 3-5 mg/kgKG
und Tag reduzieren (ggf. in Kombinationsthe-
rapie mit Heparinisierung bei Neugeborenen,
Jugendlichen, Patient*innen mit eingeschrénk-
ter Herzfunktion oder Kontraindikationen fiir
ASS)

+

Je nach Risiko-Scores (Risikofaktoren, s. Kawa-
saki-Leitlinie [29]): Prednisolon 2 mg/kgKG (bei
schwerer Erkrankung i.v. Prednisolon-Puls)

Acetylsalicylsdure (ASS): 30-50 mg/kgKG in 4 ED,

IVIG 2 g/kgKG (max. 80g) in 1 ED (iber 12 h
+

Bei schwerem Verlauf: Methylprednisolon
20-30mg/kgKG (max. 1g)i.v.in 1 ED fiir

3 Tage, danach p.o. und Reduktion je nach
Inflammationszustand

Bei mittelschwerem Verlauf: Prednisolon
2 mg/kgKG (max. 80 mg) téglich in 2 ED,
danach langsame Reduktion

+

ASS 3-5mg/kgKG, maximal 100 mg bei
Thrombozytenzahl >450.000/pl

Ggf. Heparinisierung (s. linke Spalte)

Bei unzureichendem Ansprechen

Ggf. 2. Gabe IVIG, Fortsetzung Steroide plus
Anakinra (IL-1-Rezeptor-Antagonist) oder Toci-
lizumab (monoklonaler Antikdrper gegen IL-6-
Rezeptor)

(Bei Kindern <2 Jahren und V.a. bakterielle

sung und historischer klinischer Erfahrung)
Ggf. auch TNF-Inhibition (Infliximab)

Superinfektion IL-1 bevorzugen aufgrund Zulas-

Bei unzureichendem Ansprechen bzw.
Nichtansprechen

Fortsetzung Steroide plus Anti-IL-1- oder
Anti-IL-6-Therapie (s. linke Spalte)

Studiendesign und Unter-
suchungsmethoden

Die Daten der in unserer Klinik betreuten
Kinder mit PIMS wurden retrospektiv aus-
gewertet und in den Kontext der aktuellen
Literatur Giber PIMS gestellt.

Ergebnisse

In unserer Klinik prasentierten sich zwi-
schen Juni 2020 und Juni 2021 elf Pa-

tient*innen mit PIMS, davon wurde ein
junger Erwachsener in der Klinik fiir Pneu-
mologie und Infektiologie betreut. Die Al-
tersverteilung reichte von 4 bis 18 Jahren
(Median=11); sechs waren mannlich.

Der 18-Jahrige hatte eine Adipositas II°
(BMI 37,2kg/m?), 3 Patient*innen hatten
eine Adipositas (BMI>97. P), 2 ein Uber-
gewicht (BMI> 90.P) und 3 lagen mit dem
BMI {iber der 75. P. Nur ein Patient hatte
mit einem BMI von 13,1kg/m? (2. P) ein
niedriges Gewicht.

Die Haufigkeiten klinischer Zeichen
sind in @ Abb. 2 vermerkt.

Fieber trat bei allen auf. Gastrointesti-
nale Symptome waren mit Bauchschmer-
zen und/oder Diarrhd und/oder Erbrechen
ebenfalls bei fast allen vertreten. 4 Pa-
tient*innen wurden mit der Verdachtsdia-
gnose Appendizitis aufgenommen; bei ei-
nem Patienten fanden sich bildmorpho-
logisch eine ausgepragte terminale llei-
tis und ileozékale Lymphadenopathie, so-
dass zundchst die Verdachtsdiagnose eines
M. Crohn gestellt wurde.

Kardiovaskuldre Symptome waren ei-
ne arterielle Hypotonie und eine einge-
schrankte linksventrikuldre Funktion. Bei
2 Patient*innen fielen supraventrikuldre
Extrasystolen auf, bei einem der beiden
zudem eine beinahe taglich auftretende
selbstlimitierende supraventrikulare Ta-
chykardie bis zu einer Herzfrequenz von
200/min. Echokardiographisch fanden
sich eine eingeschrankte linksventrikuldre
Funktion und Perikardergiisse; Koronara-
neurysmen traten nicht auf.

Mukokutane Symptome mit Exanthem
oder Konjunktivitis zeigten sich bei allen
padiatrischen Patient*innen, nicht aber bei
dem 18-Jahrigen.

Respiratorisch zeigte sich eine Partial-
insuffizienz. Keines der Kinder zeigte kli-
nische oder radiologische Zeichen einer
Pneumonie. Der 18-Jahrige prdsentierte
sich initial mit einer prolongierten am-
bulant erworbenen Pneumonie und pa-
rapneumonischem Erguss nach COVID-19-
Pneumonie.

Es wurden bei 3 Patient*innen Liquor-
untersuchungen durchgefiihrt, bei 2 zeigte
sich der Befund unauffllig, bei einem Pati-
enten miteiner Pleozytosevon 31 Zellenim
Liquor lieferte ein nachfolgend durchge-
fiihrtes cMRT einen unauffalligen Befund.

Die Nierenbeteiligung mit Proteinurie
normalisierte sich im Verlauf. Sonogra-
phisch fand sich bei einem Patienten ein
geschwollenes Nierenparenchym, das im
Verlauf komplett regredient war.

Die laborchemischen Veranderungen
sind in @ Abb. 3 aufgeschlisselt.

Im Differenzialblutbild fielen bei 9 Pa-
tient*innen eine Neutrophilie und eine
Lymphopenie auf. 9 Patient*innen hat-
ten entweder eine Troponin-T- oder eine
NT-proBNP-Erh6hung, bei 5 waren beide
Herzenzyme erhoht. Obwohl bei einer
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Abb. 2 A Verteilung der Haufigkeiten nach Symptomen. (Eigene Abbildung)
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Abb. 3 A Laborwertverdnderungen unserer Patient*innen. ®nach altersstandardisierten Referenz-
werten, Pnach Referenzwerten des Labors. Bei je 2 Patient*innen wurden Albumin und D-Dimere, bei
einer Patientin Ferritin nicht bestimmt. (Eigene Abbildung)

10-jahrigen Patientin mit einem Tropo-
nin T von 244 ng/l und einem NT-proBNP
von 51.841 ng/l enorm hohe Werte nach-
weisbar waren, zeigten sich EKG und
Echokardiographie wiederholt unauffal-
lig. Der Inflammationsparameter CRP
war z.T. stark erhoht (95,20-409,8 mg/l).
Zudem zeigten alle eine Koagulopa-
thie mit einer Erhohung der D-Dimere
(1-12,27mg/l) und Fibrinogenerh6hung
(4,6-8,49/l) sowie 5 Patient*innen eine
zusatzliche aPTT-Verlangerung. Ebenso
zeigte sich stets eine Hyperinflamma-
tion mit deutlichen Erhéhungen von
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Ferritin  (243-7198 ug/l) und ldslichem
IL-2-Rezeptor (760-18.8401U/ml). Zwei
Patient*innen hatten deutlich erhohte
Nierenretentionswerte (Kreatinin  max.
2,05/2,35mg/dl), die wir im Rahmen ei-
ner Hypovoldmie als akutes prarenales
Nierenversagen interpretierten.

Nur ein Patient hatte sowohl eine nega-
tive SARS-CoV-2-PCR als auch -Serologie.

Alle Patient*innen wurden zunachst an-
tibiotisch behandelt; Blutkulturen waren
bei allen negativ.

6 Patient*innen wurden zwischenzeit-
lich fiir 2 bis 8 Tage auf die Kinderinten-

sivstation verlegt. 5 Patient*innen bendtig-
ten aufgrund einer arteriellen Hypotonie
trotz Volumengaben iber max. 4 Tage eine
i.v.-Katecholamintherapie, 3 Patient*innen
eine High-flow-Atemunterstiitzung.

Die einmalige IVIG-Gabe war bei 8 Pa-
tient*innen effektiv, zwei bendtigten 2 Ga-
ben IVIG. Bei einer 11-jahrigen Patientin
besserte sich der klinische Zustand noch
vor der Diagnosestellung deutlich, sodass
sie keine Immunglobuline erhielt. Die wei-
tere Therapie ist in @ Tab. 4 dargestellt.

Alle waren bei Entlassung nach einer
Liegedauer von 4 bis 12 Tagen bei den pé-
diatrischen Patient*innenund 51 Tagen bei
dem 18-Jahrigen symptomfrei. Bei 7 be-
standen noch erhohte Inflammationspa-
rameter, bei dem 18-Jdhrigen zeigte sich
zudem noch eine leicht eingeschrankte
linksventrikuldre Funktion.

Diskussion

Seit Juni 2020 wurden in unserer Klinik
11 Patient*innen mit PIMS diagnostiziert.

Der leichte Trend zur Jungenwendigkeit
sowie die Altersverteilung zwischen 4 und
18 Jahren lassen sich auch in der Literatur
so wiederfinden [15, 17-19], ebenso wie
das bei uns bei 7/11 vorliegende Uberge-
wicht. Dies untermauert die Vermutung,
dass Ubergewicht ein Risikofaktor fiir die
Manifestation eines PIMS darstellt [13, 16,
171.

Klinisch zeigten unsere Patient*innen
sehr variable Symptome; die Diagnose-
stellung erfolgte bei den padiatrischen Pa-
tient*innen zwischen dem 1. und 3., bei
dem 18-Jahrigen nach 13 Tagen.

Bis auf eine Patientin zeigten berein-
stimmend mit der aktuellen Literatur al-
le eine gastrointestinale Beteiligung sowie
z.T.sonographische Auffélligkeiten im Sin-
ne einer Inflammation [15, 17-19, 26]. Im
PIMS-Survey (Stand 18.07.2021) wurde zu
24 % eine Gastroenteritis und zu 11% ei-
ne Appendizitis als Verdachtsdiagnose bei
Aufnahme angegeben [15], was sich mit
unseren Beobachtungen deckt. In einer
Studie von Miller et al. zeigte sich, dass
sich 29,5% der im Verlauf stationdr mit
PIMS aufgenommenen Patient*innen in-
nerhalb einer Woche vor Aufnahme mit ga-
strointestinalen Symptomen in einer Ret-
tungsstelle oder einem akutmedizinischen
Zentrum vorgestellt hatten [30].



Tab.3 Adjuvante Therapie. (Aus Deutsche Gesellschaft fiir Padiatrische Infektiologie [

)

Adjuvante Therapie

Antibiotische Therapie initial bis zum Ausschluss einer bakteriellen Genese

eskaliert
werden

Prophylaktische i.v.-Heparinisierung oder niedermolekulares Heparin (insbesondere bei den
Patienten mit Kawasaki-like-PIMS, Patienten mit linksventrikuldrer Dysfunktion und bei gréBeren
Kindern). Je nach Alter, Schweregrad und Risikofaktoren kann auf eine therapeutische Dosis

Tab.4 Therapiein unsererKlinik

Immunglo- | ASS (30-50 mg/kgKG) bis ASS Thromboseprophylaxe | Predni-
buline 48-72 h nach Fieberfreiheit, 3-5mg/ | mit niedermolekula- solon
(IVIG) dann 3-5 mg/kgKG kgKG rem Heparin s.c. p.o.

10 92 1 7 5

der Thrombozytenzahl ausgesetzt werden

°Bei 2 Patient*innen musste bei Thrombozytopenie die ASS-Gabe im Verlauf bis zur Normalisierung

Ubereinstimmend mit unseren Beob-
achtungen zeigen sich auch in den bisher
publizierten Studien eine haufige kardio-
vaskuldre Beteiligung und echokardiogra-
phische Auffalligkeiten wie Perikardergiis-
se oder Myokarditis [18, 19, 26]. Koronar-
arterienaneurysmata waren im Vergleich
zur publizierten Literatur bei uns nicht zu
finden [13, 17, 19, 26, 28]. In einem syste-
matischen Reviewvon Ahmed et al. zeigten
sich bei einer Mehrzahl der Patient*innen
bei initial unauffalliger Echokardiographie
erst im Verlauf der Erkrankung echokar-
diographisch eine Funktionsstdrung sowie
teilweise Koronaraneurysmata [13], sodass
repetitive Echokardiographien notwendig
sind.

Die Beobachtung, dass respiratorische
Symptome, wie sie bei SARS-CoV-2 vor-
kommen, meist nicht schwerwiegend sind,
Husten, Hypoxie und Dyspnoe aber auftre-
ten kdnnen [17], lieB sich auch in unserem
Kollektiv wiederfinden.

Zwei unserer Patient*innen zeigten
neurologische Symptome, die den Ver-
dacht auf eine Meningitis bzw. Enzephali-
tis begriindeten. Im DGPI-Survey war die
Meningitis zu 6% (Stand 18.07.2021) die
Verdachtsdiagnose bei der stationdren
Aufnahme [15]. Esposito und Principi
berichten in ihrer Ubersichtsarbeit so-
gar bei 22-55% der Patient*innen von
neurologischen Symptomen wie Kopf-
schmerzen, Dysarthrie und Dysphagie,
Meningismus, Ataxie, Muskelschwdche
und abgeschwachten Reflexen [18].

Die in unserem Patient*innenkollektiv
gezeigte Affektion der Niere findet sich
auch in der Literatur wieder, hier ist ein

Nierenversagen mit bis zu 38 % beschrie-
ben, eine Nierenersatztherapie war jedoch
fast nie notwendig [7, 13, 18].

Nur 2 Patient*innen hatten unauffallige
Herzenzyme, bei den anderen waren diese
Werte z.T. drastisch erhoht. Ubereinstim-
mend sind die kardialen Marker praktisch
ausnahmslos als stark erhdht beschrieben
[13, 14, 16], z.T. wurde bei 33-68% von
einer Troponin-T- und bei 44-73 % von ei-
ner NT-proBNP-Erhohungberichtet[13,14,
16, 19, 26, 28]. Ausgehend von der Annah-
me, dass ACE-2-Rezeptoren eine elemen-
tare Rolle beim Eintritt von SARS-CoV-2
in die Zelle spielen [31] und der Menge
der ACE-2-Rezeptoren im Myokardgewe-
be, erscheint dies nicht liberraschend.

Die bei unseren Patient*innen be-
obachteten Blutbildverdnderungen mit
Leukozytose, Neutrophilie, Lymphopenie,
Thrombopenie und Andmie sind auch in
der Literatur zu finden [13, 19]. Womdg-
lich spiegelt das Ausmal} der Separation
der Neutrophilen und Lymphozyten das
Ausmal der Inflammation wider [13].

Die laborchemischen Entziindungspa-
rameter, insbesondere CRP, Prokalzitonin
sowie Ferritin, sind in der Literatur stets
als stark erhoht beschrieben [14, 17-19].

Nur bei einem Patienten waren die
SARS-CoV-2-PCR sowie die Antikdrper-
diagnostik nicht wegweisend. Hier er-
folgte die Diagnosestellung durch das
Zusammenspiel von Klinik, passender
Laborchemie und auffélliger Echokardio-
graphie. Auch in der Literatur sind der
positive Nachweis einer SARS-CoV-2-PCR
nur bei 14-45% der PIMS-Patient*innen

und der Antikdrpernachweis mit 75-87 %
beschrieben [7, 15, 21].

6 unserer Patient*innen wurden zwi-
schenzeitlich auf der Kinderintensivstation
betreut, 5 benotigten eine Katecholamin-
therapie. Dies stimmt ebenfalls mit den
publizierten Daten (iberein, wo die Not-
wendigkeit der Intensivbetreuung bei 44
bis >90% der Falle lag [13, 14, 17-19]
und 42-80% der Patient*innen vasoakti-
ve Medikamente bendtigten [13, 16, 19].

Es liegt eine deutschsprachige Thera-
pieempfehlung zur Behandlung des PIMS
aus dem November 2020 vor [11]. Wir be-
handelten 9 der Patient*innen hochdosiert
mit ASS. Die Entscheidung zur Gabe von
Steroiden war jeweils eine Einzelfallent-
scheidung, u.a. dadurch erklarbar, dass
zu dem Zeitpunkt der jeweiligen Gabe
die Therapieempfehlungen teilweise noch
nichtvorlagen. Eine Kombinationstherapie
aus Immunglobulinen und Methylpredni-
solon/Prednisolon scheint aktuell bessere
Ergebnisse zu zeigen [12, 32]; weitere Stu-
dien sind jedoch noch notwendig.

Die Limitationen folgender Arbeit er-
geben sich aus dem retrospektiven und
beschreibenden Charakter sowie der klei-
nen Fallzahl.

Fazit fiir die Praxis

= PIMS ist eine schwere akute hyperinflam-
matorische Erkrankung im Zusammen-
hang mit einer SARS-CoV-2-Infektion.

- Die Klinik ist variabel, und PIMS muss ins-
besondere bei Fieber unklarer Genese in
Betracht gezogen werden.

= Zur Diagnostik gehéren neben der Suche
nach teils fliichtigen klinischen Zeichen ei-
ne detaillierte Labor- und sonographische
Diagnostik.

= Fiir die Therapie muss zwischen Nicht-
Kawasaki-Phanotyp und Kawasaki-Pha-
notyp unterschieden werden.

= Es kommen intravendse Immunglobuline
und/oder Steroide, ASS und ggf. Biologika
zum Einsatz.

= Zum weiteren Erkenntnisgewinn sollten
eigene Beobachtungen und Erfahrungen
gerne an das DGPI-PIMS-Register gemel-
det werden.
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“Pediatric inflammatory multisystem syndrome”—Experiences from a
Berlin Children’s Hospital

Background: Since the beginning of the SARS-CoV-2 pandemic, cases of the
hyperinflammatory syndrome pediatric inflammatory multisystem syndrome (PIMS)
have been accumulating. The clinical presentation is variable and it occurs 2-6 weeks
after infection with SARS-CoV-2. As of today, immunoglobulins and/or steroids as well
as ASS are used for medication.

Method: In our clinic 11 patients presented with PIMS between 06/2020 and 06/2021,
whose data were retrospectively collected and analyzed.

Results: Of the 11 patients 6 were male, the age distribution ranged from 4-18 years
and 7 were overweight or obese. Almost all patients showed gastrointestinal and
cardiovascular involvement, 4 had respiratory symptoms, 6 showed signs of nephritis.
All showed blood count changes with anemia or leukocytosis and coagulopathy. CRP,
ferritin, and soluble IL2 receptor were highly elevated in all patients. Only 2 patients
had neither troponin-T nor NT-pro-BNP elevation and 7 patients had impaired left
ventricular function. Positive SARS-CoV-2 serology was found in 10, and positive SARS-
CoV-2 PCR via nasopharyngeal swabs in 2.

All were initially treated with antibiotics, 3 patients required O, supplementation, 6
required intensive care and 5 required vasoactive agents. All but one patient received
immunoglobulins and ASS, 5 received prednisolone. Length of stay ranged from
4-51 days.

Conclusion: PIMS is a severe acute hyperinflammatory disease, which was secured in
11 patients in our clinic. In some cases, there was a need for intensive care. Under anti-
inflammatory therapy there was a good response without exception.
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PIMS - SARS-CoV-2 - Kawasaki-like - Multiorgan involvement - Immunoglobulins
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