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1. Geltungsbereich: Synkope im Kindes- und Jugendalter

Diese Leitlinie informiert Gber Diagnostik und Therapie einmaliger akuter oder
rezidivierender Synkopen. Sie soll helfen, eine medizinisch angemessene und
abgewogene Diagnostik im klinischen Alltag zu etablieren.

Fur die Behandlung spezifischer kardiologischer Krankheitsbilder, bei denen das
Auftreten einer Synkope ein mdgliches Symptom ist, wird auf die entsprechenden
spezifischen Leitlinien der DGPK (Bradykarde Herzrhythmusstorungen, Tachykarde
Herzrhythmusstorungen, Ventrikulare Tachykardien und Pravention des Plétzlichen
Herztodes, Indikationen zur ICD Therapie, Primare Kardiomyopathien u.a.)
verwiesen. Diese Leitlinie wurde u.a. auf der Grundlage der Leitlinie der European

Society of Cardiology (2018) * tiberarbeitet.

2. Methodik

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

1. schriftlich per E-Mail Umlauf

2. mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess

Handlungsempfehlungen wurden soweit mdglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt:
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Tabelle 1: Empfehlungsgrade fur die Handlungsempfehlungen
Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau

3. Definition — Basisinformation
Eine Synkope ist definiert als ein voriibergehender Bewusstseinsverlust infolge einer

globalen transienten zerebralen Hypoperfusion und ist klinisch charakterisiert durch *:

Kernaussage 1: Leitlinie Synkope

Klinische Charakteristika einer Synkope DGPK

 Rasches Einsetzen
* Verlust des Muskeltonus
» Kurze Dauer

+ Spontane und vollstandige Erholung

Von der Synkope abzugrenzen sind Bewusstseinsstorungen mit anderer
Préasentation und Ursache, z.B. aufgrund spezifischer neurologischer Erkrankungen,
psychogene Pseudosynkopen oder metabolische Entgleisungen *°. Symmetrische
und auch asymmetrische, kurz anhaltende motorische Entladungen kdénnen im
Rahmen einer Synkope auftreten und missen nicht fir sich genommen als Hinweise
auf eine Epilepsie gewertet werden (siehe Kap. 8. Ausschluss- und
Differenzialdiagnose) % *°.

Synkopen koénnen vorhersehbar und selten sein, im Einzelfall aber auch
unvorhersehbar mit der Gefahr von Sturzverletzungen und/oder haufig auftreten und

damit erheblichen Krankheitswert erlangen ** 7.
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Die klinische Symptomatik hat alarmierenden Charakter * *> & und fuhrt haufig zu

ungerechtfertigt ausschweifender und kostspieliger Diagnostik & 8°

, was letztendlich
zur Verunsicherung des Patienten beitragen kann.

Nur eine kleine Minderheit der Synkopen hat eine potenziell lebensbedrohliche
kardiogene Ursache % ° ' 2. Das Vorliegen einer strukturellen Herzerkrankung und
Arrhythmien sind Hauptrisikofaktoren fir den sehr seltenen letalen Ausgang nach
einer Synkope als Primarsymptom (plotzlicher Herztod)  ® ***° Die Unterscheidung
zwischen einer benignen Synkope und einer bedrohlichen kardiogenen Synkope
erfolgt primar durch Anamnese, korperliche Untersuchung, ein Standard-12-Kanal-

EKG und Blutdruckmessung (siehe Kap. 7. Diagnostik).

4. Epidemiologie

Vor dem 10. Lebensjahr sind Synkopen selten. Danach kommt es zu einem Anstieg
der Pravalenz mit Bevorzugung des weiblichen Geschlechts bis zu einem Maximum
mit ca. 21 Jahren. Bis zu 39% der unter 21-jahrigen haben mindestens eine Synkope

erlebt, die Mehrheit sogar mehr als eine Synkope *°.

Die orthostatisch bedingte
Synkope ist die haufigste Ursache im Kindes- und Jugendalter. Vor dem 10.
Lebensjahr treten Synkopen fast nur in Form von Affektkrampfen (2-5% aller Kinder)
oder mit spezifischer kardiogener Ursache auf *"*°,

Bei Kindern und Jugendlichen besteht nach Auftreten einer benignen Synkope zwar
zunachst eine relativ groBe Wabhrscheinlichkeit fir das Auftreten einer

16, 20

Rezidivsynkope — die langfristige Prognose fur dauerhafte Beschwerdefreiheit

ist aber exzellent.

5. Klassifikation, Pathophysiologie, Himodynamik

Synkopen werden entsprechend des Pathomechanismus in Reflexsynkopen,
Orthostasesynkopen und kardiogene Synkopen eingeteilt (Tab. 2) '. Die weitere
Unterklassifizierung gestaltet sich fur Kinder- und Jugendliche wegen
Begriffsunscharfen (,vasovagal®) sowie moglichen Uberschneidungen
pathophysiologischer Reaktionen (vasodepressorischer, ,vasovagaler‘ Verlauf mit
anschlieender Kardioinhibition) und nicht ausreichend geklarten Besonderheiten der

sympathiko-vagalen Balancesituation im Kindes- und Jugendalter schwierig .
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Abb. 1: Neuropathologische Regulation bei den unterschiedlichen Formen der
Synkope (Bildnachweis: Brignole 2018 ?%, mit Erlaubnis des Elsevier-Verlages)
Verschiedene somatisch/viszerale (z.B. Defékation), emotionale (z.B. Aufregung)
oder hamodynamische (z.B. Orthostase beim Stehen) Trigger (rote Pfeile) I6sen im
vegetativen Nervensystem eine sympathische oder parasympathische Reaktion aus
(blaue Pfeile), die Uber die Wirkung an den Blutgefallen oder direkt auf den
Sinusknoten Uber den Blutdruck- oder Herzfrequenzabfall zur zerebralen
Hypoperfusion fuhrt.

6. Klinik und Leitsymptome

Wesentliche Leitsymptome und klinische Befunde zur Diagnose und Differenzierung
zwischen einer Reflexsynkope und kardiogenen Synkope sind in den Checklisten
Basisdiagnostik la, Ib und Il angefuhrt. Zu Affektkrampfen im Kleinkindsalter
(zyanotisch oder blass) verweisen wir auf die entsprechende Literatur ' 2% 2% sje
stellen eine Sondersituation von Reflexsynkopen dar.

Im Kapitel 8. Ausschluss und Differenzialdiagnostik werden Klinische Kriterien von
Krankheitsbildern angefiihrt, die mit einer Synkope verwechselt werden oder eine
Synkope imitieren kdénnen.

Die Synkope selbst kann zu Verletzungen jeglicher Art fihren, u.a. auch zur

Commotio und Hirnblutung.
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Tabelle 2: Klassifikation der Synkopen bei Kindern und Jugendlichen nach

klinischen und pathophysiologischen Kriterien:

1. Reflexsynkopen (neuronal vermittelt)

1.1. Affektkrampfe des Kleinkindes (typisches Manifestationsalter 6 Mon.-5 Jahre)
o Blauer Affektkrampf: Apnoe exspiratorisch-> Zyanose ->
Sinustachykardie
o Blasser Affektkrampf: Blasse -> Unruhe -> Asystolie
(Pathophysiologie: sympathiko-vagale Fehlregulation)
1. 2. Reflexsynkopen der Jugendlichen (typisches Manifestationsalter 10-21 Jahre)
o Vagovasal (Abfall des peripheren GefalRwiderstands und Blutdrucks)
o Kardioinhibitorisch (Frequenzabfall, Asystolie)
o Gemischt (vagovasal — kardioinhibitorisch)
o Posturale orthostatische Tachykardie (POTS: progressiver inadaquater
Herzfrequenzanstieg mit vagaler Gegenregulation, die dann zu
Herzfrequenzabfall bis hin zur mdglichen Asystolie fuhrt); im Kindes-

und Jugendalter selten

2. Synkopen infolge orthostatischer Hypotonie: Abzugrenzen von der im

Kindesalter viel haufigeren vasodepressorischen, orthostatischen

Reflexsynkope, die primar keine Hypotonie aufweist.

3. Kardiogene Synkopen

o Arrhythmien

o Strukturelle und funktionelle Herzerkrankungen,

7. Diagnostik

7.1. Zielsetzung und Vorgehen

Zielsetzung: Abgrenzung der benignen von kardiogenen Synkopen und anderen
Formen des Bewusstseinsverlustes.
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Die initialen Abklarung soll die nachfolgenden vier Fragen beantworten % °.

1. Hat es sich um eine Synkope im Sinne der Definition gehandelt (Klinische
Charakteristika: Rasches Einsetzen der Bewusstlosigkeit, Verlust des
Muskeltonus, kurze Dauer und spontane, vollstandige Erholung) oder gibt es
Hinweise flr eine andere Form der Bewusstseinsstérung?

2. Gibt es ausreichend sichere Hinweise fur die Ursachenklarung (typische
Triggersituationen)?

Gibt es Hinweise fir ein mogliches kardiogenes Ereignis (,Red Flags®)?
4. Gibt es Umstande, die auf eine Differenzialdiagnose hindeuten (siehe Kap. 8.

Ausschluss- und Differenzialdiagnose)?

Das folgende Flussdiagramm gibt einen Uberblick tber die Schritte der initialen
Abklarung (siehe Checklisten Basisdiagnostik I-1ll) und das weitere Vorgehen, wenn
es nicht gelingt, das Synkopenereignis einer benignen Synkopenursache

zuzuordnen.

www.dgpk.org

6/26



Bewusstseinsverlust

N

Nicht-synkopale Ereignisse
Weitere Diagnostik S. Kapitel 8.

Ausschluss und Differenzialdiagnostik

Synkope

rascher Beginn, kurze Dauer, Tonusverlust, spontane komplette Erholung

¥

Basis-Diagnostik

(s.Checkliste Basisdiagnostik I-I1I)
Anamnese, klinische Untersuchung, Vitalparameter
12-Kanal-Ruhe-EKG, Ruheblutdruckmessung

Ergebnis:
offensichtlich

benigne Synkope

.Red Flags*

(s.Checklisten Basisdiagnostik, Ib, Il und 1)

A 4

Ergebnis:
unklar

beunruhigend

Beratung, akut keine weitere Diagnostik

»waitful watching®

Erweiterte Diagnostik (s. Kap.5.3.ff)

Abb.2 Flussdiagramm: Synkopendiagnostik
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7.2 Basisdiagnostik:
Die initiale Abklarung einer Synkope soll mit der Basisdiagnostik (Anamnese,

kérperliche Untersuchung, EKG, Blutdruckmessung) erfolgen .

Empfehlung 1 - Leitlinie Synkope

8

Die Basisdiagnostik soll auf den folgenden drei Saulen aufbauen
l. Strukturierte Anamnese
Il. Klinische Untersuchung,

Erhebung der Vitalparameter mit Ruheblutdruckmessung
[ 12-Kanal-Ruhe-EKG

Basisdiagnostik | (Strukturierte Anamnese):

Die strukturierte Anamnese (Saule 1) erfasst die Patienten-, Familien-,
Medikamenten-Anamnese und die Synkopensituation (Trigger, Ablauf), sowie
anamnestische Hinweise fir eine Ausschlussdiagnose (siehe Kap. 8.) wie z.B.
Schwangerschaft, Drogen/Intoxikation oder Hypoglyk&mie. Beobachter der Situation
kénnen oft hilfreiche Angaben machen. Schlisselbefunde und ihre Interpretation sind

in den Checklisten Basisdiagnostik aufgeftuhrt.

Checkliste Basisdiagnostik la: Anamnestische Hinweise und
Situationshinweise fur das Vorliegen einer benignen Synkope:
Folgende anamnestische Punkte sind Hinweise fir das Vorliegen einer benignen

Synkope:
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Kernaussage 2 - Leitlinie Synkope v

Typische Anamnesehinweise fur das Vorliegen einer benignen Synkope

DGPK

Typische Trigger/Ausldser:

e Sensorisch: Unerwarteter, unerfreulicher Anblick; Geruch; Blutentnahme;
Husten,
Niesen, Lachen, Haare ziehen oder schneiden; Gastrointestinale Stimulation
(Miktion, Defakation, postprandial); Blasinstrumente anspielen; beim Lachen
(wahrscheinlich situative-Reflex-Synkope)

e Schmerzreiz — Cave medizinische Instrumentation

e Orthostatisch: Z.B. langes Stehen (>5 min.) in warmem Raum oder in
Menschenmenge. Nach kdrperlicher Belastung. Nach Lagewechsel in aufrechte
Position innerhalb 3-5min (Cave: Die Synkope infolge orthostatischer Hypotonie
ist
im Alltag von der orthostatischen Reflexsynkope oft nicht unterscheidbar.)
Flissigkeitsmangel

¢ Neurogen: Warme Umgebung
e Typische Prodromi: Schwindelgefiihl, Schwarzwerden vor den Augen,

Augenflimmern,
verschwommenes Sehen, Hitze- oder Kaltegefuhl, Schweil3ausbriiche

Die Art des Triggers korreliert nicht zwingend mit dem Kklinischen Ablauf des
synkopalen Geschehens. Nur bei einer Minderheit von Patienten nach vermuteter
Reflexsynkope findet sich kein typischer Trigger *.

Abnormale motorische Entladungen kénnen vorkommen (z.B. in Form eines tonisch-
klonischen Krampfanfalls). Wenn sie am Ende der Synkope auftreten handelt es sich
i.d.R. um eine Reflexsynkope 2°.

Im Gegensatz dazu weist eine entsprechende motorische Aktivitdt mit Beginn der
Synkope auf einen epileptischen Anfall hin #” oder kann Hinweis auf eine kardiogene

Synkope sein, z.B. eine Arrhythmie mit hamodynamischer Instabilitat 2.

Checkliste Basisdiagnostik Ib: Anamnestische Hinweise und
Situationshinweise auf das Vorliegen einer kardialen Synkope - ,,Red Flags*
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Folgende anamnestische Hinweise und Situationshinweise deuten auf das mégliche

Vorliegen einer kardiogenen Synkope:

Kernaussage 3 - Leitlinie Synkope v
»Red Flags“ in der Anamnese oder der Synkopensituation }G%
Alter: < 10 Jahre (Ausnahme.: Affektkrampf des Kleinkinds)

Trigger: Schreck (Telefon, Wecker), lautes Gerausch, Schmerzreiz

grof3e emotionale Belastung oder Erregung (z.B.Videogame)
Kontakt mit kaltem Wasser

Prodromi:  keine Prodromi
plotzlich aufgetretene Palpitationen
neu aufgetretene Brustschmerzen, Atemnot

Synkope:  wahrend korperlicher Belastung (inkl. Schwimmen)
im Liegen oder Sitzen (ohne vorausgehende kérperliche Belastung)

Krankheit: bekannter Herzfehler, Arrhythmie oder sonstige Herzerkrankung
(inkl. Kawasaki-Syndrom), Hinweise auf aktuelle Herzerkrankung
(Myokarditis), Medikamente/Drogen mit mdglicher Verlangerung der
QTc-Zeit

Familie: ungeklarter / plotzlicher Tod/Unfalle (auch Ertrinken und
Autounfall) bzw. Herztod vor dem 40. Lebensjahr,
Kardiomyopathien, Rhythmusstérungen.

Hinweis: Hochrisikokonstellationen sind fett hinterlegt und kénnen auf eine kritische
Situation hinweisen: -> Sofortigen Uberwachung und Abklarung indiziert

Kardiogene Synkopen sind potenziell lebensbedrohliche Bewusstseinsverluste durch
Arrhythmien oder durch funktionelle oder strukturelle Herzerkrankungen bedingte
zerebrale Perfusionsstorungen. Strukturelle Herzerkrankungen, die mit einer
Synkope einhergehen kénnen, sind z.B.:

e Ischamische, nicht Ischamische, hypertophisch obstruktive, -dilatative und

arrhythmogene rechtsventrikulare Kardiomyopathie

o Klappenerkrankungen

e Aortendissektion

e Herztamponade

e Obstruierende Herztumoren
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e Erkrankung des Perikards
« Pulmonalarterielle Hypertension
e Lungenembolie

Die klinische Untersuchung soll folgende Punkte mit erfassen:

Basisdiagnostik Il - Klinische Untersuchung mit Ruheblutdruckmessung

Kernaussage 4 - Leitlinie Synkope

Basisdiagnostik Il = Warnhinweise auf das Vorliegen einer kardiogenen V:
Synkope bei der klinischen Untersuchung DGPK

Inspektion: reduzierter Allgemeinzustand,
(wechselnder) Bewusstseinszustand, Blasse, Exsikkose,
Dyspnoe, Blutungszeichen
Herzoperationsnarbe

Palpation/Auskultation:  pathologisches Herzgerausch, Pulsdefizit
pathologischer Befund der
Lungenauskultation

Vitalparameter: pathologische Herzfrequenz
pathologischer Blutdruck
erniedrigte O2-Sattigung

Weitere klinische Zeichen von Zustanden bzw. Erkrankungen, die eine Synkope
imitieren kénnen (siehe Kapitel 8.)

Basisdiagnostik lll: 12-Kanal-EKG

Folgende EKG-Befunde kdnnen auf eine kardiale Synkope hindeuten:

¢ Anhaltende ventrikulare oder supraventrikulare Tachykardien

e QRS-Dauer >120ms zusammen mit Schenkelblockbild

e AV-Block

¢ Repolarisationsstorungen oder Hypertrophiezeichen (z.B. bei Myokarditis,
Kardiomyopathie)

e verlangerte oder verkirzte QTc-Zeit (z.B. Long/Short QT Syndrom; cave: eine
normale QTc Zeit in einem einzigen EKG schliel3t bei klinischem Verdacht ein

long QT-Syndrom nicht aus)
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e Rechtsschenkelblock und ST-Erh6éhung V1-V3 (z.B. Brugada-Syndrom)

e Repolarisationsstorungen in den rechten prakordialen Ableitungen (z.B.
Arrythmogene rechtsventrikulare Kardiomyopathie)

e J-Welle in den inferioren Ableitungen und/oder V4-V6 (z.B. Syndrom der friihen
Repolarisation)

¢ Delta-Welle (WPW-Syndrom)

e Tiefe Q-Zacken in Ableitungen | und AVL (z.B. Koronaranomalien)

o Niedervoltage, ST-Erhdhungen, abgeflachtes T (z.B. Perikarditis,
Perikarderguss)

Auffallige Befunde bedirfen der weiteren Abklarung und einer kinderkardiologischen
Vorstellung. Bei manchen Patienten konnen auffallige EKG-Befunde auch nur
intermittierend auftreten (z.B. bei Brugada-Syndrom, Long-QTS, SVT) -> auffallige

Befunde sind zu dokumentieren und zur kardiologischen Abkl&arung vorzulegen.

Bewertung der Basisdiagnostik und weiteres Vorgehen

Empfehlung 2 - Leitlinie Synkope
Bewertung der Basisdiagnostik @

Ergibt die Basisdiagnostik eine ausreichend sichere Diagnose fur eine benigne
Synkopenursache, soll eine weitere Diagnostik nur in begriindetem

Ausnahmefall durchgefihrt werden

Gelingt es anhand der Basisdiagnostik nicht, das Synkopenereignis
ausreichend sicher einer benignen Synkopenursache zuzuordnen bzw. bei
Vorliegen einer oder mehrerer ,Red Flags®, sollen weitere diagnostische

Schritte erfolgen.

Patienten mit einer Hochrisikokonstellation fur einen plétzlichen Herztod sollen
einer sofortigen Diagnostik und Therapie zugefuhrt werden.

Bei Hinweisen auf eine Differenzial- und Ausschlussdiagnose soll eine

erweiterte Diagnostik erfolgen.

Bei nicht sicherem Ausschluss einer kardiogenen Synkope soll ein

Kinderkardiologe zugezogen werden.

Selbst wenn die Qualitat der Evidenz moderat ist und es keinen Goldstandard zum
Vorgehen bei Synkope gibt, besteht ein starker Konsens, dass das hier aufgefiihrte
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Vorgehen unter Einbeziehung der Basisdiagnostik (I-1ll) mit gewisser bzw. hoher
Sicherheit zur korrekten Synkopenzuordnung fuhrt bzw. die seltenen Erkrankungen
entdeckt werden. Die Checklisten wurden nach bestem Wissen und Gewissen
angefertigt, kdnnen aber nicht den Anspruch auf Vollstandigkeit erheben.

In seltenen Fallen kdnnen sich anamnestische Hinweise auf eine benigne oder
kardiogene Synkope Uberschneiden, was eine eindeutige Abgrenzung erschwert.
Das Vorliegen einer ,Red Flag“ schlie3t eine benigne Synkopenursache nicht aus.
Die daraufhin durchgefuihrte erweiterte Diagnostik wird in Kauf genommen. Weiterhin
kénnen zugrundeliegende Differenzialdiagnosen eine Synkope imitieren bzw. triggern
(z.B. Volumenmangel) und kardiale Synkopen zunachst verkannt werden (z.B.

Synkope mit epileptischem Anfall bei Long-QT-Syndrom) 2% %,

7.2. Weiterfihrende apparative Diagnostik

Echokardiographie, erweitertes EKG-Monitoring (Langzeit-EKG, Externer Event-
Rekorder, Interner Loop-Rekorder, elektrophysiologische Untersuchung), Situations-
videos, Orthostasetest, Kipptischuntersuchung, Ergometrie, Koronarangiographie,
EEG, Cerebrales MRT oder CT

7.3. Bewertung der einzelnen weiterfihrenden diagnostischen Verfahren und
ihrer Indikationen

7.3.1. Echokardiographie

Bei sicheren Hinweisen (Basisdiagnostik) auf das Vorliegen einer Reflexsynkope

oder einer orthostatischen Synkope ist eine Echokardiographie nicht notwendig.

Die Echokardiographie ist zum Nachweis oder Ausschluss einer strukturellen

Herzerkrankung indiziert, wenn die Basisdiagnostik eine kardiogene Ursache

vermuten lasst oder wenn die Ergebnisse der Basisdiagnostik keine ausreichend

sicheren Verdachtsmomente fir das Vorliegen einer Reflexsynkope oder einer

orthostatischen Synkope erbringen. Eine kardiogene Synkope ist immer anzunehmen

bei hochgradigen Ausflusstraktobstruktionen des Herzens, Perikardtamponade,

hochgradiger pulmonalarterieller Hypertonie, bei Z.n. Herzoperation, nach

durchgemachtem Kawasaki-Syndrom mit Koronarbeteiligung oder bei bekannten

Koronaranomalien.
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7.3.2. Erweitertes EKG-Monitoring (24-h-Langzeit-EKG, externer Event-
Rekorder, interner Loop-Rekorder, Ajmalintest, elektrophysiologische
Untersuchung)

Bei sicheren Hinweisen auf das Vorliegen einer Reflexsynkope oder einer

orthostatischen Synkope (Basisdiagnostik) kann nach Ableitung eines 12-Kanal-

Standard-EKGs auf ein weiteres EKG-Monitoring verzichtet werden. Bei V.a.

kardiogene/arrnythmogene Ursachen bestehen die folgenden Uberwachungs- und

Diagnostikmdglichkeiten:

1) Langzeit-EKG:
Nur notwendig bei V.a. auf arrhythmogene Ursachen und nur sinnvoll bei

Patienten mit haufigen Rezidiven innerhalb weniger Tage.

2) Externer Event-Rekorder:

Nur notwendig bei V.a. arrhythmogene Ursachen und nur sinnvoll bei
Patienten mit haufigen Rezidiven innerhalb von wenigen Tagen oder Wochen.
Das Alter der Patienten und die Compliance sind zu beachten und gegen den
Einsatz eines implantierbaren Loop-Rekorders abzuwéagen.

3) Implantierbarer Loop-Rekorder (ILR):

Der Einsatz bei Kindern und Jugendlichen hat sich bewahrt, wenn eine
arrhythmogene Ursache der Synkope vermutet, aber nicht sicher genug
nachgewiesen wurde, um eine zielgerichtete Behandlung (z.B.
Herzschrittmacher) einzuleiten 2> *°. Es besteht eine deutlich verbesserte
Aussagefahigkeit des ILR gegeniuber Langzeit-EKG und externem Event-
Rekorder, so dass der frihzeitige Einsatz in schwierigen Fallen erwogen
werden soll ?°. Es besteht immer dann eine Indikation zum Einsatz des ILR,
wenn in der abzuklarenden Differenzialdiagnose ein Zusammenhang mit
Herzrhythmusstérungen bestehen kann .

4) Ajmalintest:

Spezialuntersuchung zum Nachweis eines Brugada-Syndroms, prapubertar

32, 33

unzuverlassig (siehe auch LL Tachykarde Herzrhythmusstérungen und

http://www.brugadadrugs.orq).

5) Elektrophysiologische Untersuchung:

Nur in den seltenen Fallen indiziert: z.B. arrhythmogene rechtsventrikulare
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Kardiomyopathie, tachykarde Herzrhythmusstdérungen; siehe LL Tachykarde

Herzrhythmusstérungen) * 2,

7.3.3. Situationsbezogene Videoaufnahmen
Videoaufnahmen kénnen auf3erhalb der stationdren Diagnostik in der hauslichen
Dokumentation rezidivierender Synkopen zielfihrend sein, insbesondere um
Synkopen von nicht-synkopalen Bewusstseinszustanden wie Krampfanfallen oder
psychogenen Pseudosynkopen abzugrenzen .

7.3.4. Orthostasetests und Kipptischuntersuchung

Beide Tests sind nicht geeignet um ausreichend zwischen einer Synkope mit
atypischem klinischem Ablauf bei vermuteten Reflex-Mechanismus, einer
ungeklarten Synkopenursache und wirklich kardiogener Synkope zu differenzieren.
Sie kdnnen hilfreich sein um bei Verdacht auf orthostatische Synkope oder POTS (in
Abwesenheit von ,Red Flags“ und weiteren klinischen Zeichen) hamodynamische
Muster bzw. die Induktion einer Reflex Hypotension/Bradykardie, orthostatischen
Hypotension eines POTS nachzuvollziehen und zu reproduzieren und damit die

entsprechende Diagnose zu untermauern.

7.3.4.1. Orthostasetest (z.B. modifizierter Schellong-Test)

Orthostasetests haben im Kindes- und Jugendalter eine geringere Bedeutung als im
Erwachsenenalter, da eine orthostatische Hypotonie im Kindes- und Jugendalter sehr
selten ist, sich die Synkopenursache meist schon aus der oben aufgeflhrten
Diagnostik ergibt und der Orthostasetest im Kindesalter wenig reproduzierbar ist.
Durchfiihrung: mind. 5-10 Minuten Liegen in ruhiger Umgebung, zlgiges Aufstehen,
freier Stand ohne  Betatigung der Beinmuskelpumpe, automatische
Blutdruckmessung in 1-mindtigen Intervallen tber 3-5 min (cave: die erste RR-

Messung ist oft ungenau)
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7.3.4.2. Kipptischuntersuchung

Diese ambulant durchfiihrbare, aber aufwendige Diagnostik ist nur in den seltenen
Fallen mit hohem subjektiven Leidensdruck indiziert, bei denen der Verdacht auf eine
Reflexsynkope oder eine orthostatische Synkope anamnestisch nicht eindeutig ist
oder eine Hochrisiko-Situation besteht (Verletzungsgefahr, Berufs- oder
Ausbildungsaspekte). Es kann im Einzelfall von klinischem Nutzen sein, weist aber
hohe falsch-positive Ergebnisse auf. Die Kipptischuntersuchung ist fir Kinder ab ca.
10 Jahren geeignet. Wenn eine Kipptischuntersuchung durchgefihrt wird, soll ein
geeignetes Testprotokoll Verwendung finden. Ein Vorschlag ist auf der Website der

DGPK von der AG Belastungsuntersuchung erarbeitet.

7.3.5. Ergometrie
Eine Ergometrie ist indiziert zur Provokation vermuteter, aber nicht gesicherter
arrhythmogener Synkopen wahrend oder kurz nach korperlicher Belastung oder als

Bestandteil einer Koronarischamiediagnostik ** ?*

7.3.6. Koronararteriendarstellung (HKU, CT oder MRT)
Im Kindesalter bei Verdacht (Anamnese, EKG, Echokardiographie, Ergometrie) auf

das Vorliegen einer Koronaranomalie oder Myokardischamie indiziert.

7.3.7. EEG

Das Elektroenzephalogramm (EEG) ist die einzige apparative
Untersuchungsmethodik, die in Verbindung mit einer sorgféltigen Anfallsanamnese
die Diagnose einer Epilepsie sichern kann. Es ist nicht grundsatzlich nach einer
isolierten Synkope indiziert, sollte aber bei zusatzlichen Hinweisen fur einen
epileptischen  Anfall durchgefihrt werden (siehe 3.5. Ausschluss- und
Differenzialdiagnostik)

7.3.8. Zerebrales MRT oder CT
Eine cerebrale MRT- oder CT-Untersuchung ist nach Auftreten einer isolierten

Synkope nicht indiziert ®. Sie kann jedoch Bestandteil einer neuropadiatrischen
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Abklarung nach einem epileptischen Anfall zum Ausschluss struktureller

hirnorganischer Ursachen sein.

8. Ausschluss- und Differentialdiagnostik
Von der Synkope abzugrenzen ist ein Bewusstseinsverlust anderer Ursache (z.B.
Epilepsie oder andere neurologische Erkrankung, psychogene Pseudosynkope,
metabolische Entgleisung, Schwangerschaft) %5 %,
Epileptische Anfélle sind die wichtigste Differenzialdiagnose zur Synkope. Sie sind
mit einer Pravalenz von 5-8% in der Bevélkerung nicht ganz so haufig wie Synkopen.
Die Unterscheidung zwischen einer Synkope und einem epileptischen Anfall gelingt
meistens anhand der grindlichen Anamnese. Hinweise fur einen epileptischen Anfall
kdénnen sein:
e motorische Symptome (Augen- oder Kopfwendungen, Nystagmus, klonische
Zuckungen oder tonische Streckbewegung und Automatismen)
¢ sensible oder sensorische Symptome (visuelle oder akustische Halluzinationen,
Parasthesien)
e situationsabhéangiges Auftreten von Auren (z.B. epigastrische, psychische
Auren)
e Lateraler Zungenbiss

e Einnassen, Einkoten

Forellenphdnomen (symmetrische periorbitale petechiale Hautblutungen)

psychische Symptome (kognitive Beeintrachtigung, Stimmungsanderungen),

eine langer anhaltende Bewusstseinsstorung

eine langere Reorientierungsphase, Nachschlaf

¢ Nicht einhergehend mit Sturz (z.B. Absencen)

Allerdings kénnen auch im Rahmen von Reflex-Synkopen eine Aura, Kiloni,
Inkontinenz und Zungenbiss auftreten. Grand mal- oder Hemi-Grand mal-Anfélle sind
leicht von einer Synkope differenzierbar und kommen im Gegensatz zu Synkopen
auch wahrend des Schlafes (Schlaf-Grand mal) vor. Schwerer differenzierbar sind
myoklonische und atonische Anfélle mit Stirzen. Sie treten im Gegensatz zu
Synkopen aber sehr viel haufiger rezidivierend auf. Wichtig fur die Unterscheidung
von Synkopen und Krampfanfallen sind auch das Alter des Kindes (Synkopen sind
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bei

Sauglingen seltener), anamnestische Hinweise fur epileptische Anfalle

(Neugeborenenanfalle und Fieberkrdmpfe), neurologische (strukturelle, genetische,

metabolische) Vorerkrankungen, das Vorliegen einer Entwicklungsstorung sowie

epileptische Anfélle in der Familienanamnese. Bei Verdacht auf einen epileptischen

Anfall muss eine neuropéadiatrische Untersuchung veranlasst werden.

Differenzialdiagnosen und Zustande, die sich durch eine Synkope manifestieren oder

diese triggern konnen und Unterscheidungsmerkmale zu einer Synkope sind in der

folgenden Tabelle 3 aufgefihrt:

Tabelle 3.1 Differenzialdiagnosen und Unterscheidungsmerkmale der Synkopen

Mdgliche Ursachen

nicht kardialer Synkopen

Abgrenzung von der ,klassischen*

Synkope

Medikamentds/Toxisch (z.B. durch

Clonidin, Antidepressiva,
Antipsychotika, CO-Vergiftung,
Ethanollntoxikation, Drogen,
Hypoglykamie

Anaphylaxie

Metabolische Entgleisungen,
Elektrolytstérungen

Schwangerschatft

e anhaltende oder wiederkehrende
Bewusstseinseinschrankung oder
Wesensveranderung,

¢ anhaltende
Allgemeinzustandsbeeintrachtigung
und/oder aufféllige klinische Untersuchung
(z.B. Blasse, abnorme Atmung,
Volumenmangel).

¢ Mitunter kdnnen diese Erkrankungen sich in
einer Synkope manifestieren und weitere
Zeichen subtil sein bzw. leicht Ubersehen
werden.

Orthostatische Hypotonie oder POTS

aufgrund z.B.

Volumenmangel (Hamorrhagie,
Dehydratation, Anorexie)
Anamie

Hyperthyreose

Gewichtsverlust

Primar oder sekundar autonome
Neuropathien: z.B. bei Familiarer
Dysautonomie oder seltene

Autoimmunerkrankungen

e Meist wiederkehrende Synkopen oder
Schwindelperioden nach dem Aufstehen.

e |.d.R. mit entsprechender Anamnese,
zusatzlichen Symptomen oder auffalliger
klinischer Untersuchung.

o Auffallige Orthostasereaktion (inadaquater
HF-Anstieg oder orthostatische Hypotonie)
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Tab. 3.2 Differenzialdiagnose sonstiger nicht-kreislaufbedingter Synkopen

Zustande, die eine Synkope imitieren

kdnnen

Zeichen zur Differenzierung von einer

Synkope

Krampfanfall

s. Text

Migrane, ZNS-Lasion, TIA

mit Kopfschmerzen einhergehend,
I.d.R. fokal neurologisches Defizit
und/oder weitere neurologische

Symptome

Hyperventilation

Kribbelparéasthesien, etc.

Narkolepsie-Kataplexie Syndrom

Haufig zwanghafte, nicht unterdrtickbare
Schlafanfalle am Tag.

Schlaffe Paralyse ohne
Bewusstseinseintriibung.

Hypnagogische Halluzinationen.

Psychogene Pseudosynkope/Dissoziative

Anfalle

Aktives Zukneifen der Augen, normale
Pupillenreaktion,

normale Gesichtsfarbe,

wilde, ausfahrende und zielgerichtete,
teils wellenférmige Bewegungen.

Meist keine Prodromi. Psychosoziale
Konstellation und Vorerkrankungen,
Stress, Streit.

Meist hohe Frequenz und langere Dauer
(>2 Min)

9. Durchfihrung der Diagnostik

Die Basisuntersuchung muss mit kindgerechter Apparatur (passende Grol3e der

Blutdruckmanschetten!) und von einem in der Interpretation des EKG bei Kindern

und Jugendlichen erfahrenen Arzt, vorzugsweise einem Kinder- und Jugendarzt,

durchgeftihrt werden. Bei Verdacht auf das Vorliegen einer kardiogenen Synkope soll
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die weitere Diagnostik durch eine Kinderarztin/einen Kinderarzt mit der

Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie erfolgen.

10. Therapie

10.1. Therapieindikation

Eine kausale Therapie von Reflexsynkopen und orthostatischen Synkopen ist nicht
maoglich, da die Ursache kindlicher und jugendlicher Kreislaufdysregulation letztlich
unklar ist. Grundsatzlich sind Uber allgemeine MalRnahmen (s.u.) herausgehende
Therapien nur extrem selten indiziert, da die Prognose von Kindern und Jugendlichen

1, 11, 12, 17. Flr

mit Reflexsynkopen oder orthostatischen Synkopen sehr gut ist
Patienten mit nachgewiesener kardiogener Ursache von Synkopen wird auf die

spezifischen Leitlinien der DGPK verwiesen.

10.2. Allgemeine Malinahmen
Grolite Bedeutung kommt der beruhigenden Erklarung und Aufklarung zu: Gber
e die Gutartigkeit der Beschwerden,
e die insgesamt gunstige Prognose fiir dauerhaftes Verschwinden der Symptome,
e aber auch die Mdglichkeit einer Wiederholung der Synkope ** %, die die
Gesamtprognose nicht verschlechtert.
Der Patient sollte aufgeklart werden, wie er Triggersituationen meiden und sich ggf.
bei drohender Synkope mit Akutmalnahmen selbst rechtzeitig ,retten kann. Auch
konnen MalRRnahmen zur Steigerung der grundsétzlichen korperlichen Fitness
empfohlen werden. Die folgenden Empfehlungen sind alltagstauglich aber im
Einzelnen durch die Literatur in ihrer Wirksamkeit wenig belegt und stark von der

Compliance des Patienten abhangig *:

1. Akutmal3nahmen bei drohender Synkope (,retten®)
o Positionsdnderung in Sitzen oder ggf. Liegen.
o Bein-Muskelpumpe aktivieren (praktischer Hinweis: dem Patienten das
Manover zeigen und nachmachen lassen).

o Sympathikus-Aktivierung durch isometrischen Hande-Zug.

2. Vorbeuge- und TrainingsmalRnahmen

www.dgpk.org

20/ 26



o Volumenstatus verbessern: bewusst viel trinken

o Vaskulare Konditionierung: Ausdauersport (bevorzugt Fahrradfahren,
Schwimmen, Wechselduschen)

o Ausreichender Schlaf, Fruhsttck!

o Verzicht auf grolRe kalorienreiche Mahlzeiten

o Schlafen mit erhdhtem Bett-Kopfteil (Aktivierung der Renin-Angiotensin-

Aldosteron-Achse)

Gelegentlich ist es hilfreich, den Patienten mit haufig rezidivierenden Symptomen ein
~oynkopen-Tagebuch® fihren zu lassen und dies nach einiger Zeit im Rahmen einer
Wiedervorstellung insbesondere im  Hinblick auf Triggersituationen und
Rettungsmandéver zu analysieren. Bei Patienten, die eine Somatisierung ihrer
Symptomatik aufweisen, kann in Einzelfadllen eine kinderpsychologische

Mitbetreuung angezeigt sein.

10.3.Medikament6se Therapie

Eine medikamentdése Behandlung von Reflexsynkopen und orthostatischen
Synkopen soll nur in Ausnahmefallen und wenn tberhaupt zeitlich begrenzt erfolgen.
Behandlungsziel ist die Vermeidung von haufigen Rezidiven, welche die
Lebensqualitat beeintrachtigen und bisweilen zu Schulfehlzeiten fihren kénnen. Der
Evidenzgrad fur die Wirksamkeit einer medikamentdsen Therapie von
Reflexsynkopen ist grundsatzlich niedrig. Fur das Kindes- und Jugendalter gibt es
keine positiven prospektiven randomisierten Studien, und die Ergebnisse der bisher
publizierten Studien weisen fir alle unten angegebenen Substanzen keinen
konstanten Wirkeffekt auf . Die Vielzahl der beschriebenen medikamentdsen
Therapieansatze belegt die unsichere Erkenntnis, so dass in dieser Leitlinie keine
positiven Therapieempfehlungen gegeben werden kénnen. Der Einsatz von
Betablockern ist unwirksam und nicht indiziert (negative Behandlungsempfehlung der
Evidenzklasse A in der ESC-Leitlinie) * 2> 3'*, Dihydroergotamin-haltige Arzneimittel
(Entzug der Zulassung fur die Behandlung der orthostatischen Hypotonie 2014) und
Etilefrin 3* sind bei Reflexsynkopen und orthostatischen Synkopen heute nicht mehr
zu empfehlen. Von einigen Autoren werden zur Behandlung von Reflex- und

Orthostase-Synkopen Therapieerfolge mit alpha-Agonisten (blockieren den
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afferenten [vendses Pooling] und efferenten [arterielle Vasodilatation] Schenkel der
Kreislaufregulation, z.B. Midodrin) * und Mineralokortikoiden (bewirken eine
vermehrte renale Natrium-Ruckresorption und sollen so den Volumenstatus
verbessern,z.B. Fludrocortison) ¢ berichtet. Die Therapie mit Fludrocortison hat in
der aktuellen ESC-Leitlinie eine Klasse llb, Evidenzgrad B-Empfehlung flr junge
Patienten mit hypotonen Blutdruckwerten und fehlenden Kontraindikationen (Leber-,
Niereninsuffizienz) fiir einen Zeitraum bis maximal 2 Monate . Midodrin zeigt als
Hauptnebenwirkung eine arterielle Hypertonie und hat ebenfalls nur eine Klasse IlIb
Evidenzgrad B-Empfehlung in der ESC-Leitlinie » 3 3739 Serotonin-
Wiederaufnahmehemmer (zentrale Wirkung mit Abnahme des Sympathikotonus,
psychogenes Nebenwirkungs-profil) kdnnen im Einzelfall bei haufig rezidivierenden
und langeren blassen Affektkrampfen versucht werden “°, eine Eisensubstitution bei

zyanotischen Affektkrampfen mit Anamie und Eisenmangel 2% 2441,

Kernaussage 5 - Leitlinie Synkope

TherapiemalRnahmen bei Reflex-Synkopen DGPK
e Aufklarung Uber den harmlosen Charakter einer Reflexsynkope

¢ Vermeidung von Triggern

e Erlauterung der Prodromalsymptome

e Optimierung des Trink- und Ernahrungsverhaltens

e Trainieren von ,Rettungsmandvern® bei Prodromalsymptomen
e Nur bei schweren rezidivierenden Verlaufen zeitlich limitierte

Medikationsversuche bedenken

10.4.Herzschrittmacher bei kardioinhibitorischen Synkopen

Diese Option wird nur in extremen Ausnahmefédllen diskutiert, da das Symptom
Ublicherweise nur voriibergehend in bestimmten Altersabschnitten vorkommt und
Reflexsynkopen bei Kindern und Jugendlichen eine gute Prognose aufweisen 1% 17,
In der Literatur ergibt sich keine klare Empfehlung fur das beste Stimulationsverfahren.
Zu bedenken bleibt, dass auch diese Form der Synkopen reflektorisch ist und die
maogliche vaskuldre Komponente des Geschehens durch ein Pacing nicht beeinflusst

werden kann.
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Wenn psychologisch orientierte BeratungsmalRnahmen zu héaufig rezidivierenden blassen

Affektkrampfen mit nachgewiesenen langeren Asystolien erfolglos bleiben, kann eine

Schrittmacherimplantation in Ausnahmefallen angezeigt und wirksam sein *2,

11. Nachsorge

Eine medizinische Nachsorge ist nicht notwendig, wenn es sich um eine einmalig
aufgetretene Synkope oder sich selten wiederholende Synkopen mit sicheren
diagnostischen  Hinweisen fir eine benigne Ursache handelt. Eine
Nachsorgeuntersuchung mit Wiederholung der Basisdiagnostik kann im Einzelfall
helfen, Angste beim Patienten und seiner Familie abzubauen, wobei eine
,Pathologisierung” aber unbedingt vermieden werden sollte. Bei kardiogenen
Synkopen richten sich Art und Intervall der Nachsorge nach dem spezifischen
Krankheitsbild.

12. Sport, Belastbarkeit und Reise

Bei benignen Synkopen bestehen keine Einschrankungen fir Sport, Belastbarkeit,
Reisen und Schulbesuche.

Bei kardialen Synkopen ist eine individuelle Einschatzung erforderlich (s. auch LL
Sport und angeborene Herzfehler).

13. Pravention

Eine Pravention fur Synkopen gibt es nicht. Patienten, die prasynkopale Zustéande
berichten, konnen ahnliche Verhaltensempfehlungen erhalten wie nach einer
stattgehabten Reflexsynkope.
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