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10/2021: milde SARS-CoV-2 Infektion mit langsamer Rekonvaleszenz

01/2022: 

 Fatique (ohne Besserung nach Ausruhen/Nachtschlaf)

 path. verlängerter Nachtschlaf (14-17h) mit Einschlafstörung

 schlecht belastbar mit sbj. Dyspnoe und Palpitationen

 persist. Kopfschmerzen und Schwindel

 Konzentrationsprobleme

Fallbeispiel: 17a Jugendlicher

Abklärung: EKG, Herzecho, Th-Rö, Lufu, cMRT, Herz MRT, Labor: unauffällig = Gesund? 



Alltagsveränderung mit dtl. Einschränkung

Vor Covid-19:

• keine Schmerzen

• Schule: alles machbar

• Schlaf: 7-8h

• Belastbarkeit: super!

• regelm. Schwimmtraining
• Winter: Skifahren
• Tanzkurs mit Freundin
• Kino/Freunde treffen

Nach Covid-19:

• Tägl. Kopfschmerzen

• Schule: bin nach einer Stunde erschöpft

• Schlaf 14-17h, kann nicht einschlafen

• Belastbarkeit: dtl. eingeschränkt

• 10 Min Gehen, danach brauche ich Pause!

• Schwimmen, Skifahren, Tanzen: geht nimmer

• Freunde treffen: 1x/Woche, danach komplett fertig



„Post-COVID-19 condition in young people with a history of
confirmed SARS-CoV-2 infection, with 1 or more persisting
physical symptoms for a minimum duration of 12 weeks that
cannot be explained by an alternative diagnosis.“

„Long COVID“ im pädiatrischen Setting

NICE: Nov 2020, Nov 2021: https://www.nice.org.uk/guidance/ng188
AWMF: Aug 2021: https://register.awmf.org/de/leitlinien/detail/020-027
WHO: Okt 2021: „ a seperate case definition my be applicable for children“

DGPI und DGKJ: Monatsschrift Kinderheilkunde 05/ 2022: Band 170:539-547 Arch Dis Child. 2022 Jul;107(7):674-680. doi: 10.1136/archdischild-2021-323624



Post Covid Syndrom, 
Long Covid, Long Haulers, 

Post- acute sequale of SARS CoV-2 (PACS)

https://doi.org/10.1007/s00112-021-01408-1
Soriano JB, Murthy S, Marshall JC, Relan P, Diaz JV. A clinical case defnition of post-COVID-19 condition by a Delphi consensus. 
Lancet Infect Dis. 2021. https://doi.org/10.1016/S1473- 3099(21)00703-9.



WHO Definition Long Covid 
für Kinder und Jugendliche 02/2023:

„Post COVID-19 condition in children and adolescents occurs in 
individuals with a history of confirmed or probable SARS-CoV-2 
infection, when experiencing symptoms lasting at least 2 months
which initially occured within 3 months of acute COVID-19“

„Symptomes generally have an impact on everyday functioning
such as changes in eating habits, physical activity, behaviour, 
academic performance, social funktions (interaction with friends, 
peers, family) and developmental milestones“

 Symptomes can be persisting, fluctuating or relapsing over time

 This definition should not be used for
- post-intensive care syndrome (PICS) or sequale of MIS-C/PIMS-TS



Schmidt, J., Töpfner, N., Vilser, D. et al.

Postakute Infektions- und Vakzinierungssyndrome 
(PAIVS) bei Kindern und Jugendlichen

Monatsschr Kinderheilkd 173, 628–636 (2025
https://doi.org/10.1007/s00112-025-02222-9

Nadendla, K.D., Kokorelis, C., Buonsenso, D. et al.

Diagnosis and Management of Long COVID in 
Children and Adolescents: An Update after 5 
Years of Clinical and Research Experience

Curr Pediatr Rep 13, 18 (2024)
https://doi.org/10.1007/s40124-025-00352-y

Rezente pädiatrische Publikationen



• Durchgemachte SARS-CoV-2 Infektion  
(PCR/AK- pos bzw. nachweislich Kontakt zu einer pos. Person) 

PLUS

• Vorliegen von ≥ 2 Symptomen die nach der 

Covid Infektion ( über 4 Wochen) persistieren/neu aufgetreten 

und mit Long-Covid vereinbar sind

PLUS

• Deutlicher Alltagseinschränkung 

OHNE

• Anhalt für andere Krankheitsursachen

Fatique, Kopfschmerzen, Husten, 

Kurzatmigkeit, Palpitationen, 

Ausschläge, chron. Schnupfen, 

Konzentrationsschwierigkeiten, 

Muskelschmerzen, 

Gelenksschmerzen, Geruchs 

bzw. Geschmacksstörungen, 

Appetitverlust mit/ohne 

Gewichtsverlust

Stellungnahme d. DGPI und DGKJ: Monatsschrift Kinderheilkunde 2022: Band 170:539-547

Diagnose Post Covid Syndrom (U09.9)



Pathomechanismen PAIS

Immunologie
Hyperinflammation

Immundysregulation
Komplementaktivierung

gastrointestinale Immunologie
Neuroimmunologie 

Persistenz von Virus 
bzw. Virusbestandteilen

Gefäßbeteiligung
endothelialer bzw.

mikrovaskuläre 
Dysfunktion

Gerinnungsstörungen

Autoimmunologie
AAK Bildung 

Buonsenso et al, Lancet 2023, Acta Paediatr 2023
Morello et al, Current Opinion in Pediatrics 2023
Mohandas et al, Immunology and Inflammation 2023
Acosta-Ampudia et al, J Infect Dis. 2022
Phetsouphanh et al, Nat Immunol 2022
Hafke M, J. Transl Med. 2022
Espinosa-Gonzales AB, BMJ 2023
Jaekel B, J Transl Med 2021
Ahamed J et al, J Clin Incest 2023
AjcevicM et al, Sci Rep 2023

Gen/epigenet. 
Faktoren

Metabolische u/o. 
Mikrobiomveränderungen

Reaktivierung von 
EBV, CMV, HHV-6, 

VZV

Mitochondriale Störungen

Zollner et al, Gastroenterology 2022
Hamilton et al, Curr Gastroenterol Rep 2024
Rojas et al, J Transl Med 2022
Holden  et al: J Transl Med 2020
Wallukat et al: J Transl Autoimmun. 2021
Peliso et al, Infect Disease, 2021
Goshua et al, Lancet, 2020
Wirth K, Autoimmunity 2020
Davis HE et al, Nat Rev Microbiolol 2023
Peluso MJ et al,J Clin Invest 2023



11a, Schülerin

- 6 Monate kein 
Schulbesuch

- kurzatmig
- Konzentration schlecht
- Übelkeit
- Kopfschmerz

Diagnose: V.a.
Long Covid

16a, Lehrling

- chronisch müde
- viele Krankenstände
- kurze Aufmerksamkeit
- Schwindel
- Kopfschmerzen
- Schlafstörungen

Diagnose:
Post Covid Syndrom

17a, Schülerin

- thorak. Druckschmerz
- Palpitationen
- kurzatmig
- Viele Fehlstunden
- Schlafstörungen
- Gelenksschmerzen

Diagnose:
Stenocardien

Post Covid Syndrom, 
PEM ,PoTS

Schlafstörung, chron. 
Dehydration, ADS

ME/CFS, PoTS, PEM, 
hEDS, Anpassungsreaktion



Monatsschrift Kinderheilkunde 2022: Band 170:539-547

Eingeschränkte Belastbarkeit, 
Monosymptomatisch?

Bronchiale Hyperreagibilität, Asthma bronchiale
Kopfschmerzen /Migräne

- KARD: Myo/Endokarditis/Myositis
- Endokrin: SD, Hypophyse
- Organ: Leber/Nierenfkt

- Infektiologisch/immunolog/autoimm.

Interventionsmöglichkeiten bei PAIS im Kindes/Jugendalter



Diagnostik: 

 EKG

 Spiro (+ Belastung/ Lyse)

 Echo

 NASA Lean Test

 ev. MRT Cerebrum

 Dynamometermessung

 6 Min Sit-to Stand 

 6 min Gehtest

 Ergospirometrie (kontraindiziert bei PEM!)

Labor:

Monatsschrift Kinderheilkunde 2022: Band 170:539-547

Erhöhte Dringlichkeit bei > 10 Fehltagen/Monat 
u/o. starker Beeinträchtigung des Alltags

Abklärungsempfehlungen: 



MBSQ: Munich Berlin Symptom Questionaire

Anamnese wichtig: wie war Situation vor Infektion?

Anamnese

• Vorerkrankung

• Familienanamnese

• Sozialanamnese

• Allergien

• Ernährung

• Gewichtsverlauf

• Schlaf

• Medienzeit

• Sport/Hobbies

• Freunde

• Psyche/Stimmung



Hilfreiche Diagnostik:

 Basislabor
 EKG, Echo, Lungenfunktion, ev. cMRT
 Kreislauftest (NASA Lean Test) !
 Psychologie

 Symptomfragebogen: MLCSQ: Munich LC Symtom Questionaire
 Post Exertional Malaise: PEM-Fragebogen:  DSQ-PEM



Internationale Klassifikation der Funktionsfähigkeit, 
Behinderung und Gesundheit ( ICF-CY)

ICF-CY – Checklisten – DGSPJ



Kreislauf- und 
Konzentrationsprobleme
Handlungsplanung schwierig
Kopfschmerzen
path verl. Schlafdauer

Umzug steht bevor, Vater hat vor 
kurzem erneut geheiratet, 2 
Halbgeschwister leben dann in der 
Nähe beim Vater

Mo, Di, FR Schule möglich, 
Mi und Do rasten/schlafen 
keine Energie für Tanzen,  
Workouts, Schwimmen

16a Schülerin, Realgymnasium, gute Noten, im 
aktuellen Schuljahr 70 Fehltage, 8 
Frühwarnungen, alles bis auf 1 verbessert, mental 
zwischendurch erschöpft, aktuell wieder stabil

Konzentrieren, Riechen, Schmecken, 
Stiegensteigen/Laufen, Schlafen



 eingeschränkte Belastbarkeit: 
Trinkmenge, Dekonditionierung, kardiopulmonale, endokrinologische U.?

 Kopfschmerzen:
muskuloskeletale, neurologische, ernährungsbedingte, ophtalmologische, 
kardiovaskuläre, psychosomatische Ursachen?

 Schlafstörung: 
Schlafhygiene? Medienkonsum?

 Riech/Geschmacksstörungen: 
chron HNO-Infekte, Allergien?

 Psychosoziale Belastungsfaktoren
Ausschluss F Diagnosen: z.B. Depressio, Angststörung, Anpassungsreaktion, 
Körperwahrnehmungs/Ess-Störung?

Fallbeispiel- Fortsetzung

Belastungsintoleranz +/- PEM?



„alle 2 Wo haben wir Mi Schwimmen in der Schule, danach schlafe ich 2 Tage und falle bis Mo aus“

„Mo, Di bin ich in der Schule, Mi liege ich nur im Bett. Do und Freitag kurz geht irgendwie, am WE ist mein Hirn wie Matsch“

„wenn ich mich freitags mit Freunden treffe, hab ich das ganze WE Schwindel und Herzstechen“

„ich will wieder laufen,  deshalb gehe ich 2x/Wo walken, danach hab ich Muskelschmerzen/Halsschmerzen wie eine Grippe“

„mir gings ganz gut, ich hab meinen Freund bei einem Motoradrennen begleitet, bin nur gestanden, 
die ganze woche danach war der horror- ich lag nur noch im Bett- alle Reize waren unerträglich “

„wenn ich Klarinette spiele bin ich danach erschöpft und kann am nächsten Morgen nicht im Stehen Zähne putzen, 
mein Puls rast “

„wenn ich regelmässig Krafttraining mache habe ich Tage, wo ich zu schwach bin zum Semmel aufschneiden in der Lehre “

„wenn in der Apotheke mehrmals was aus dem Lager rauftragen muss, kann ich mich am Folgetag kaum konzentrieren“



PEM: Post exertional Malaise



Renz-Polster H, Broxtermann W, Behrends U. Pädiatrie 2022;34(3):26–33. German. 
doi: 10.1007/s15014-022-4043-z. Epub 2022 Jun 17

PEM? Post Exertional Malaise

Belastungsinduzierte Symptomverschlechterung    
nach geringer körperlicher, kognitiver o. emotionaler 

Anstrengung

-> unmittelbar/zeitlich verzögert nach 12-48h
-> mehrere Tage/Wochen/Übergang in Dauerzustand



Post Exertional Malaise Questionaire: DSQ-PEM

PEM pos.?

Version 1, 09.09.2021, © Übersetzt und adaptiert v on AG Prof. Dr. med. Uta Behrends, 
nach aktualisierter Version: https://w w w.leonardjason.com/wpcontent/uploads/2021/06/DSQ-Short-Form-PEM-Questionnaire-1.pdf, 
Zugriff 08.07.2021, siehe auch Colter J, Holtzman C, Dudun C, Jason LA. A Brief Questionnaire to Assess Post-Exertional Malaise. 
Diagnostics (Basel). 2018;8(3):66. Published 2018 Sep 11. Doi: 10.3390/diagnostics8030066



Munich Berlin Symptom Questionaire: MBSCQ



PEM          spez. Leitsymptom + Diagnosekriterium bei ME/CFS 
Myalgic encephalomyelitis/ chronic fatique syndrome

Kanadische Kriterien: Carruthers BM Myalgic encephalomyelitis/ Chronic fatique syndrom: International Consensus Criteria 2003



PAIS im Kindes/Jugendalter 

ME/CFS, die chron. schwerste Verlaufsform v. PAIS

2.Altersgipfel: der erste betrifft Jugendliche 14-18a

der zweite junge Erwachsene 30-39a
- klinisch kein Unterschied in der typ. Symptomkonstellation

- Diagnosestellung anhang der kanadischen Konsensuskriterien
(Unterschied Dauer ≥ 3 Mo anstatt ≥ 6 Mo bei Erwachsenen) 

Jüngere Kinder können ebenfalls daran erkranken, erfüllen 
jedoch selten die CCC, Diagnosestellung z.B. anhand IOM
(weniger PoTS (päd. Kriterien erst ab 12a), Fatigue, Reizintoleranz/ Filterstörungen, gastrointestinale Beschwerden, +/- PEM

Prävalenz von ME/CFS < 18a abh. vom Alter: 0,1-0,9%

Nadendla et al. Curr Pediatr Rep 13, 18 (2025)
Ehm et al. Infection 53, 415–426 (2025)
Jason LA et al. Child Youth Care Forum. 2020
Rowe PC et al, Front Pediatr. 2017;5:121.



Co-Morbiditäten von ME/CFS

Immunologie Rheumat. Autonom. 
Dysfunktion

Neurologie Schlaf *Gastroent. Endo/Gyn

Immundefekte: IgG
Subklassen Defekt, 

MBL Mangel

HSD/Ehlers-Danlos
Syndrom (hEDS)

KARD:
PoTS

ISTA: Inadäquate
Sinustachykardie

Orthostat. 
Hypotension

SFN (Small fibre
Neuropathie)

OSAS: Schlaf-
Apnoen

MCAS:
Gesteigerte Mastzell-

aktivierung

Hashimoto
Thyreoditis

MCAS:
Gesteigerte Mastzell-

aktivierung

Sicca Syndrom
Sicca like
Sjörgen

PUL: Dysfunktional 
breathing

Migräne
Hypersensitivität

RLS: Restless
Legs

syndrome

Motility disorders: 
Gastroparese slow colon

transition obstipation

Metab. 
Syndrom beim 

Erw.

TH 2- Shift: 
IgE Gesamt,  

Eosinophilie, ECP,
Allergien, atop. 

Dermatitis, allerg. 
Asthma brochiale,  
Nahrungsmittel-

intoleranzen

DD: 
Kollagenosen,
Polymyalgia
rheumatica, 
Mb. Bechterew, 
Psoriasisarthritis
Fibromyalgie, CRPS

GASTRO:
Gastroparese, slow 

colon transition
obstipation

Barrierestörungen Dumping  (BZ 
Wechsel)

Kompressions-syndrome 
bei EDS

SIBOURO: chron
over/underactive

bladder
Nahrungsmittel-

intoleranzen

* Dyspepsie,
Obstipation,

Wechselstühle
Bauchschmerzen

Endometriose/ 
Adenomyose/

Menstruationsfl
aires

Hämato-Onko Infektionen Gastroenterologie Neurologie

Tumorfatique EBV, CMV, Hepatitits, 
Lyme Borreliose
......

Norbis Crohn, Colitis ulzerosa, 
Zöliakie, PBC/PCS, 
……

Multiple Sklerose, 
Myasthenia gravis
…..



Differentierung/Überlappung der Klinik 
von Jugendlichen mit Depressio bzw. PCS, ME/CFS

Depressio Post Covid Syndrom 
bzw. ME/CFS

Fatique, Schlafstörungen Ja Ja

Gewichtsänderungen Ja Ja

Angst/Panikattacken Ja Evtl.

Stimmungsschwankungen Ja Evtl.

Freudlosigkeit, kein Interesse an früher geschätzten Aktivitäten Ja Nein

Depressio mit suizidalen Gedanken Ja Nein

Belastungsintoleranz (PEM: Post extertional Malaise ≥ 14h) Nein Ja

Orthostatische Intoleranz Evt. Evtl.

Reizüberempfindlichkeit (Licht, Lärm, Gerüche..) Nein Evtl.

Gestörte Thermoregulation Nein Evt. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5919160



Symptomkonstellationen: red flags versus pitfalls



CAVE: 
Einordnung in Psychosomatik, Diagnose disoziative
Störungen etc. immer in Zusammenarbeit mit KJP

Negative somatische Abklärung ≠ F-Diagnose
F-Diagnose schließt somat. Genese nicht aus

Diagnose und Behandlung mit KJP !



Peo, LC., Wiehler, K., Paulick, J. et al. : Eur J Pediatr (2023) https://doi.org/10.1007/s00431-023-05351-z

Internationale Klassifikation der Funktionsfähigkeit, 
Behinderung und Gesundheit ( ICF-CY)



PoTS: Posturales 
Tachykardiesyndrom

NASA Lean Test: Nach 5 – 10 Min liegend wird erstmal RR und HF 
erhoben, dann soll Pat aufstehen und mit Schultern an Wand angelehnt 
und etwa einer Fußlänge Abstand zur Wand möglichst entspannt 
stehen bleiben. Blutdruck und Pulsmessungen weiter jede Minute für 
10 Minuten.

POTS:

- Anstieg der Hf auf ≥ 120bpm

- u/o. Anstieg um 40 bpm

- ohne RR Abfall

- incl. Orthostase Symptome

ICD-10: G90.8 



LZ-EKG bei Patientin 13a mit POTS

inadäquate Sinustachykardie 
(min. 83/bpm, mittlere 107/bpm)

->Symptomatischen posturalen Hf
Anstieg von 90 auf 135/bpm

NASA Lean Test



Abklärungsschritte

 Trinkmenge: ausreichend

 Dekonditionierung: täglich Spaziergänge aber: 6 Min Gehtest Puls hoch, 
Abbruch

 EKG, Echo, Labor (BB, CK, TSH, BNP, Trop T, ANA, BSG,…) unauff.

 LZ-RR, Orthoptik: unauff

 NASA Lean Test: symptom. Sympathikusaktivierung zur Minute 3 um 53bpm 

ohne RR Abfall: POTS !

 Psych/KJP-Konsil: Anpassungsreaktion, aber                            
pos Perspektive und Affizierbarkeit erhalten

 DSQ-PEM: Verschlechterung nach leichter Anstrengung: PEM pos !



POTS / orthostatische Intoleranz:
Konservative Maßnahmen 

Einfuhr Ausreichend trinken (2-2,5/d, 2 Gläser vor dem Aufstehen)

Salzen Erwachsene bis 8-12g/d, Kinder und Jugendliche individuell/m²KOF

Venenkompression Kompressionsstrümpfe Klassse II

Peripheres Pooling 
vermindern

Beine beim Sitzen hochlagern

Langsam Aufstehen und zuvor Wadenpumpe betätigen

Schlafen mit erhöhtem Kopfteil 

Hilfsmittel wie Duschhocker verwenden 

Zähneputzen, Schuhe anziehen, Föhnen im Sitzen

Vasodilatation
verhindern

Zimmertemperatur möglichst kalt halten 
Zu langes warm Duschen bzw. Baden vermeiden

Dokumentation Pulsuhr verwenden (Pulsgrenzen und HRV berücksichtigen



Medikamente zur Kontrolle der 
Herzfrequenz

ß-Blocker
(Propranolol, Metoprolol)

Bei „hyperadrenergem“ Typ mit ausgeprägter ST und IST, NW: kann 
orthostat. Dysfunktion verstärken, vor allem bei Pat. mit niedrigem 
Blutdruck

Ivabradin Verlangsamt den Sinusknoten ohne negative Inotropie, Wenn ß-Blocker 
kontraindiziert sind oder nicht vertragen werden

Verapamil Calciumcanalblocker, neg. chronotrop, bei hyperadrenergem Typ mit 
hohem Blutdruck, Migräne, Thoraxschmerz

Vasoakt. und volumenexpand.
Medikamente

Clonidin Zentral wirkender alpha2-Agonist mit sympatholyt. Effekt, Bei 
„hyperadrenergem“ Typ mit hohem Blutdruck beim Aufstehen

Midodrin Direkter alpha 1 – Agonist, placebo-kontrollierte Studien bei orthostat. 
Hypotension, hypovoläm. / niederiger Blutdruck- OI-Typ

POTS: Clinical presentation, aetiology and management, J Intern Med 2019; 285:352-366

POTS JACC Focus Seminar, JACC 2019; 73:1207-28

POTS: medikamentöse 
Therapie-Optionen 



POTS: medikamentöse
Therapie-Optionen 

Vasoakt. und volumenexpand.
Medikamente

Droxidopa Oraler norepinephrin Prekursor, experimentell verwendet bei sehr 
schweren Fällen von POTS

Pyridostigmin: Mestinon Acetylcholinesterase-Hemmer, bei POTS mit Neuropathie, gastrointestinaler 
Dysfunktion, unspezifischer Muskelschwäche. Kein Effekt auf den Blutdruck

Fludrocortison: Astonin H Mineralocorticoid, Volumenexpander, erhöhte die Na-Reabsorption und 
verstärkt die Sensitivität der alpha-Adrenozeptoren. Bei hypovolämem / 
niedriger Blutdruck- Typ, Bluthochdruck und Hypokaliämie verschlechternd

Ephedrine Nicht empfohlen

Desmopressin Vasopressin-Analog, volumen-expander, erhöht die Wasser-Reabsorption, 

Tägl. Infusion von 1-2 l NaCl-
0,9%-Lösung 3-5 Tage lang

Bei akuter Dekompensation von POTS

POTS: Clinical presentation, aetiology and management, J Intern Med 2019; 285:352-366

POTS JACC Focus Seminar, JACC 2019; 73:1207-28



Post Covid Syndrom Co-Morbiditäten

Dysautonomien
POTS/OI/SFN/ 

Gastroparese, Obstipation
Blasenfunktionsstörungen

ME/CFS
Myalgische Enzehalomyelitis/               

chron. fatique syndrome

HSD /hEDS
hypermobile spectrum disorder

hypermobiles Ehlers Danlos

MCAS
Mastzellaktivierungs

syndrom



Hypermobilität

 57% der Pat. mit PoTS (Postural orthotstat. Tachykardiesyndrom)
 49% der ME/CFS (Myalgische Enzephalomyelitis /cronic fatique syndrome)
 30% der Patienten mit Long Covid

Viruspersistenz , Hyperinflammation, endotheliale Dysfunktion führen zu
Mastzellaktivierung und schlussendlich zu einer pro inflammatorischer
Zytokinkaskade, welche auch das ubiquitäre Bindegewebe betrifft und so 
Hypermobilität demaskieren/aggravieren kann

Kumar B etal: Joint hypermobility syndrome: recognizing a commonly overlooked cause of chronic pain. Am J Med. (2017) 130:640–7. 
Bai F  et al. Female gender is associated with long COVID syndrome: a prospective cohort study. Clin Microbiol Infect. (2022) 28:611.e9. 
Demmler JC etal: Diagnosed prevalence of Ehlers–Danlos syndrome and hypermobility spectrum disorder in Wales, UK, BMJ Open. (2019) 9:e031365. 
Ganesh R et al: . The female-predominant persistent immune dysregulation of the post-COVID syndrome. Mayo Clin Proc. (2022) 97:454–64. 
Bragee B etal: Signs of intracranial hypertension, hypermobility, and craniocervical obstructions in patients with me/cfs, Front Neurol. (2020) 11:828. 
Cadar D´et al: Is joint hypermobility linked to self-reported non-recovery from COVID-19? BMJ Public Health. (2024) 2:e000478. 

©Ehlers-Danlos Initiative



Malfait et al. The 2017 international classification of the Ehlers–Danlos syndromes. 

Am J Med Genet C. (2017) 175:8–26. doi: 10.1002/ajmg.c.31552



Kriterium 1: Vorliegen einer generalisierten 
Gelenkshypermobilität : max 9/9 Punkte

≥6/9 for pre-pubertal children and adolescents                          
≥5/9 for pubertal up to 50 years 
≥4/9 for those >50 years of age

Kriterium 2: weitere charakteristische Merkmale A, 
B und C (konkrete Bindegewebsstörung, 
Familienanamnese und Komplikationen im 
Bewegungsapparat)

Erfüllt, wenn zwei oder mehr Merkmale vorliegen. 

Kriterium 3: Ausschluss von Differentialdiagnosen

für hEDS Diagnose müssen die Kriterien 1, 2 und 3 zeitgleich erfüllt sein 

Beighton Score, Klassifikation nach Gent

The 2017 international classification of the Ehlers–Danlos syndromes. Am J Med Genet Part C Semin Med Genet 175C: 8–26.



Beighton Score
Klassifikation nach Gent

The 2017 international classification of the Ehlers–Danlos syndromes. Am J Med Genet Part C Semin Med Genet 175C: 8–26.

Carroll, Matthew B. "Hypermobility spectrum disorders: A review" Rheumatology and Immunology Research, vol. 4, 
no. 2, 2023, pp. 60-68. https://doi.org/10.2478/rir-2023-0010



MCAS –
Mastzell-
aktivieruns
syndrom

Gesteigerte Mastzellaktivierung

Degranulation -> Freisetzung von Mastzellmediatoren

klass. AG-Kreuzvernetzung von Oberflächen-IgE = Allergie

Chales A. Janeway. Immunologie

Weitere Mechanismen: 

• Divalente AK gegen IgE Fc Region

• Anti-idiotypische od. Anti- Fc Rezeptor AK

• Kovalent vernetztes IgE

• Lektine

• Komplement (C3a, C5a)

• Nerve growth factor

• IgG via FcγRI

• TLR Liganden (zB. TLR3 dsDNA : 

IFN-γ Produktion in Mastzellen

Eva Untersmayr-Elsenhuber



Mastzell-Aktivierung: Consensus Protokolle

Weiler CR. et al JACI 2019

3 Diagnosekriterien:
• Schwere wiederkehrende systemische Beschwerden

(mind. 2 Organsysteme betreffende) 
• Labordiagnostik
• Therapeutische Ansprechen

ME/CFS und immunologische Dysfunktion  
Eva Untersmayr-Elsenhuber

Valent P. et al JACI in Pract. 2019

• Herz-Kreislauf:
(Hypotension u.o. Tachykardie, 

Synkopen Kopfschmerzen, )

• Haut:
(Urtikaria, Flush, Pruritus und/oder 
Angioödem)

• Respirationstrakt:
(verstopfte Nase, Pruritus, 

Obstruktion, SH- Schwellung,
u/o. Heiserkeit)

• Gastrointestinal: 
(abdominale Schmerzen, Diarrhoe,                
Übelkeit, Erbrechen)



Mastzellmediatoren

Mediator Sensitivität Mastzellspezifität

Tryptase im Serum 
> 20ng/ml

MCAS: 0-33%
SM: 77-85%

Mastzellspezifisch
Wechselwirkung mit RF, hämatologische und 
nephrologische DD

N-Methylhistamin im 24h 
Sammelurin

MCAS: 0-95%
SM: 50-81%

Aus basophilen Granulozyten

Serotonin im Serum MCAS: 0%
SM: 0-34%

In enterochromaffinen Zellen, serotonergen
Neuronen und gering in Mastzellen

Leukotriene im Harn SM: 44-50% Nicht spezifisch

Prostaglandine D2 im Harn MCAS: 75-86%
SM: 62-100%

Dt. Med Wochenschr. 2014 Jul;139(30):1523-34; quiz 1535-8. doi: 10.1055/s-0034-1370055. Epub 2014 May 6.



Mastzell-Aktivierung bei Post akut 
infektiösen Syndromen (PAIS)
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ME/CFS und immunologische Dysfunktion  

Eva Untersmayr-Elsenhuber



MCAS: gesteigerte Mastzellaktivierung

> 30% auch pädiatrisch betroffen, Atopieanamnese, allerg. Asthma, atop Dermatitis, IgE Gesamt, ECP, kardio/pulm/gastro/dermale Klinik? 
Verschlechterung nach Infektionen, Rkt auf Lebensmittelhistamine?

Desloratadin

Famotidin

H1 Antagonist: 5mg 1-2x1 täglich (H1: Mucosa, glatter Muskulatur, Endothel, z.T. 
ZNS, immunologisch) nicht sedierend, da nicht ZNS gängig)

alternativ: Cetirizin od. Ketotifen mastzellstabilisierend od. Rupafin

H2 Antagonist:  20-40mg: 1x1 täglich (hauptsächlich gastral: Parietalzellen, kardial 
neg chronotrop und gering neg.  Inotrop, nicht sedierend), Vit B 12, Folsäure, Mg, 
Ca Kontrrolle bei Dauereinnahme

Pentatop Natriumcromoglicinsäure: mastzellstabilisierend, hauptsächlich enteral wirksam, 
100 mg bis 4x1 bis 14a bzw. 4x2 Kps ab 15a

Daosin Bei Histaminintoleranz, 15 Min vor histaminhältiger Nahrungsmittel

Quercetin Bei Jugendlichen: 250mg 1-0-1, weitere Steigerung je nach Wirkung/Verträglichkeit, bis max. 1000mg 1-1-1,                       

bester Mastzellstabilisator,  schlechte Bioverfügbarkeit

Alphaliponsäure mastzellstabilisierend, auch i.v. bei neuropathischen Schmerzen, 

oral: 200mg 1-0-1, Steigerung alle 14d bis max. 600mg 1-0-1

Niacin Gall Pharma: 100 mg 1-0-0, steigerbar auf 1-0-1 bzw max. 1-1-1, Vit B3 als Nicotinsäureamid, lindert Brain Fog

Vitamin C Vit C Injektopas 7,5g, 1x pro Woche 2,5g  i.v. über 60 Min in 250ml isotoner Lösung

Montelukast Leukotrienrezeptor Antagonist, 10mg Filmtabletten ab 15a: 1x1 vor Essen, Kinder Kautabletten 4 bzw. 5mg



Autonome Funktionsstörungen

- neuropathisch:
Brennen
Kribbeln
eingeschlafen
Taubheitsgefühl

einschießend, sockenförmig
unsicheres Gangbild

- gastroenterologisch: 
Dysphagie
Übelkeit/Emesis
Anorexie
Vollegefühl
Reflux
Obstipatio/Diarrhö

- kreislaufregulatorisch:
Schwindel, Synkopen, Tachykardien, 
Kopfschmerzen, Konzentrationsstörungen, 
Fatique, Probleme bei längerem Stehen

- sudomotorisch:
trockene Haut, Hypo/Hyperhidrosis

- vasomotorisch:
Kalte Akren, Raynaud Syndrom

- sekretomotorisch:
Trockene Augen, Mund
Sicca Symptomatik, 
Schluckstörungen

- uro-vesikal: 
Pollakisurie, Nykturie
Sens. Wahrnehmungsstörung
Inkontinenz

Erkrankungen des autonomen Nervensystems - Klinische Neurologie - eMedpedia (springermedizin.de)



Constipation is reported in 50% of patients with 
pure autonomic failure and in up to 82% of 
patients with multiple system atrophy [3]. 

Orthostatic symptoms in POTS often coexist with 
severe GI symptoms, with nausea, abdominal 
pain and constipation reported in more than 70% 
[29,30]. 

Prominent multi-segmental GI symptoms are 
also commonly seen in the hypermobile Ehlers–
Danlos syndrome and in the mast cell activation 
syndrome, which is relevant as a differential 
diagnosis [16,17].

Clinical Presentation of
Gastrointestinal Autonomic Neuropathy

Kornum et al, J Clin Med. 2021



Gastrointestinale Symptome

Strukturell bei hEDS

• Truncus-coeliacus-
Kompressionssyndrom/ 
Dunbar-Syndrom:  
Kompression der Arteria coeliaca
und möglicherweise des 
Ganglion coeliacum durch das 
Zwerchfell

• Nussknacker-Syndrom: 
Kompression der Vena
renalis sinistra zwischen Arteria
mesenterica superior und Aorta 
abdominalis

• Arteria-mesenterica-
superior-Syndrom: 
Duodenalstenose durch Kompression 
des distalen Duodenalabschnittes
zwischen der A. mesenterica superior 
und der Aorta

Dysfunktionell

• sekundär: z.B. postinfectious PIPO       

(pediatric Intestinal pseudo-obstruction)

 Funktionelle Dyspepsie

 Gastroparese

 Slow-Transit-Constipation (STC)

Immunologisch durch

• MCAS-
Mastzellaktivierung

• Dysbiose/SIBO      
Small intestinal bacterial
overgrowth

• Intestinal barrier
dysfunction

Koletzko, S. Intestinale Motilitätsstörungen.
^Monatsschr Kinderheilkd 150, 574–586 (2002). 
https://doi.org/10.1007/s00112-002-0472-5



Gastrointestinale Beschwerden
Therapieversuch nach sorgfältiger gastroenterologischen Abklärung, ausführlicher Ernährungs und Stuhlananmese in 
Zusammenarbeit mit Diätologie, Therapieansätze abh. von Zuordnung: MCAS, Motilitätsthemen (post inflammatory motility
disorder: Pipo-like: paediatric intestinal pseudo obstruction: Gastroparese, Slow colon transition obstipation), Barrierestörungen

Famotidin H2 Antagonist:  wirkt hauptsächlich gastral an Parietalzellen, gering kardial neg chronotrop und gering 
neg. inotrop, 20-40mg: 1x1 täglich, Ulcosan, Famosin

Peritol Cyproheptadin H1- Antihistaminikum, anticholing/antiserotonerg, appetitanregend, Kinder:  7-14a: 2-
3x1, ab 15a: bis 3-4x 2 Tbl

Ondansan Ondansetron, Serotonin (5-HT3) Rezeptor Antagonist, antiemetisch, CAVE: QTc Zeit , HRST: Torsade de 
pointes Dosierung O,1mg/kg, 4mg und 8mg (p.o. und i.v.) sedierend, Kofsschmerzen, Sehstörungen

Itomed Itoprid, Dopamin D2 Antagonist und Cholinesterasehemmer, bei fkt Dyspepsie, max 8 Wo, keine QTc
Veränderung, bis 3x 50mg, CAVE: nicht zusammen mit Mestinon!!

Motilium Domperidon, Dopamin Antagonist, CAVE:QTc, max 3x1 für eine Woche

Resolor Prucaloprid, 5-HT4- Rezeptor-Agonist, steigert Darmmotilität im Dünn und Dickdarm, bei Obstipation 
und fehlendem medik. Ansprechen,1x 2mg

Guttalax Natriumpicosulfat, steigert Peristaltik im Dickdarm, 10-20gtt abends, Wirkeintritt nach 6-12h

Constella Linaclotid fördert Sekretion von Flüssigkeit ins Darmlumen, schmerzlindernd, Ind.: 
Reizdarm/Obstipation, 290µg Kps täglich 30 Min präprandial



THERAPIE: PACING !

4 P- Regel:

1. Priorisieren
2. Planen
3. Positionieren
4. Pacing

SCHMERZ GITSCHLAF

Fatique

BRAIN FOG FILTERN

Schlafhygiene
ret. Melatonin, 

Quviviq, Dibondrin, 
Zolpidem, Trittico 

Biofeedback,  Kühlmaske, 
aVNS, WHO-Schema, 

Pregabalin, Gabapentin, 
Duloxetin, LDN, Dronabinol

Stuhlmanagement, Antihistaminika, 
Antiemetika, Prokinetika, TPN, 
Sondenahrung via nasogastr/

nasojejunale Sonde, PEG,
J-PEG, PEJ etc.  

Kogn. Training
Cerebrokan, LDA
Antikoagulation

Airpods/Oropax,
Sonnenbrillen, 

LDA, IG

POTS

Antihistaminika, 
Ivabradin, Metoprolol, 

Bisoprolol, Miodrin, 
Pyridostigmin, PICC, ZVK

Belastungsintoleranz

+/-PEM

Antihistaminika, 
LDN, LDA, IG



Insomnie bei PAIS

Schlafhygiene, Erhalt eines regulären Tag-Nacht-Rhythmus, Umgang mit Social media tagsüber und abends
Häufig ausgeprägte Symptomatik mit Auswirkungen auf Essverhalten, Trinkmenge, Medikamentencompliance, Resilienz

Melatonin Melatonin Rezeptor Agonist: einschlaffördernd, Ind: ESS, in retardierter Form 
auch Unterstützung bei DSS, retardiert: Slenyto, Circadin 2mg retard, bei Laktoseunvertr. 

Mellozzan, bis max 6mg

Dibondrin Diphenhydramin, H1-Antihistaminikum mit sedierender Komponente, 1x1 30 Min 

vor dem Schlafen, insbes. Bei Insomnie und Pruritus, CAVE: QTc bei gl Einnahme Antihistaminika, 
Ivabradin, Motilium…..

Trittico SARI (Serotonin-Antagonist- Reuptake-Hemmer), Antidepressivum bei Angst/Schlafstörungen, 150mg 
retard: Start 1/3, Steigerung auf 2/3

Zolpidem sedierend und schlaffördernd durch Bindung an BD-Rezeptor und GABA 
Verstärkung, Ind.: ESS, Einnahme: wenige Tage bis 2 Wochen

Klass. Benzodiazepine Halcion, Temesta… zurückhaltend

Mirtazapin NaSSA: Tetrazykl. Antidepressivum, wirkt zentral noradrenerg und serotonerg, 
niedrig dosiert bei Indikation Insomnie

Quviviq Daridorexant, dualer Orexin-Rez-Antagonist: Ind. Insomnie (ESS/DSS) ohne 
Ansprechen auf Melatonin, 25mg-50mg, selten sofortige Besserung, Wirkungseintritt abwarten



Fatigue bei PAIS
Hauptsymptomatik, schränkt Beschulbarkeit massiv ein, führt zur sozialen Isolation gemeinsam mit PEM und der restlichen 
Symptomen, Hauptrehaziel: Reduktion Fatigue mit Ziel normaler Alltag incl. Schule

Desloratadin

Famotidin

H1 Antagonist: 5mg 1-2x1 täglich (H1: Mucosa, glatter Muskulatur, Endothel, z.T. ZNS, 
immunologisch) nicht sedierend, da quasi nicht ZNS gängig)

alternativ: Cetirizin od. Ketotifen mastzellstabilisierend od. Rupafin

H2 Antagonist:  20-40mg: 1x1 täglich (hauptsächlich gastral: Parietalzellen, kardial 
neg chronotrop und gering neg.  Inotrop, nicht sedierend)

LDN: Low Dose Naltrexon bei Fatigue und Schmerz: in 0,25/0,5mg Kps., erhöhte endogene Opiate, 
antiinflammatorisch (TLR4) 
Start: 0-0-1, bei lebhaften, bunten Träumen bis zu Alpträumen Wechsel auf 
morgendliche Einnahme, Steigerung alle 7 Tage bis 2,5-3,5mg/d (maximal 4mg/d), 
CAVE: relative Kontraindikation für Opiate, kann anfangs Kopfschmerzen verstärken, 
oft merkt man erst beim langsamen Ausschleichen Ansprechen

Low Dose Aripiprazol bei Fatigue und Reizintoleranz, Dopamin- und Serotoninagonist, antiinflammatorisch, 
LDA plv. In 0,25mg Kps. NW: Unruhe, RLS, kann Angststörungen aggravieren, 
manchmal PEM Gefahr gesteigert, da Energie mehr, Reizintoleranz besser

Cerebrokan Bei Fatigue und Brain Fog, Ginkgo-Biloba, verbessert Flusseingenschaften, 
antioxidativ, Wirkung auf Serotoninrezeptoren, 80mg 1-0-1





 Pacing

 Einfuhr auf 3l gesteigert

 Kompressionsstrümpfe Klasse II

 Physio incl. Astra PEP

 Ergo incl. kognitives Training 

 Psychotherapie/Psychologie/KJP-Konsil

 Diätologie (histaminfreier Ernährung für 4 Wo)

Medikamentös:
Ivabradin 5mg 1-0-0
Circadin 2mg retard 0-0-0-2
Desloratadin 5mg 1-0-0 für 4 Wo
Famotidin 20mg 0-0-1 für 4 Wo

REHA
Maßnahmen  

im Fallbeispiel



• Lehrkörper /SchulärztInnen /TurnlehrerInnen aufklären

• Ruhebereiche anbieten (Gruppenräume)

• Schulbücher doppelt ausgeben 

• Füße hochlagern, jederzeit Trinken, Referate im Sitzen

• Liftschlüssel aushändigen

• Bei Filternstörungen: Sonnenbrille/Oropax/Kopfhörer akzeptieren 

• Klassenhintergrundgeräusche reduzieren

• Präsenzunterricht anpassen

• Option eines AVATARS: über Heilstättenschule

Es gibt nicht nur: 
( krank = zuhause) od. 

(gesund = in der Schule) 
sondern auch 

eingeschränkt beschulbar!

BESCHULUNG
von Post Covid Patient:nnen



Österreich: ausgleichende Maßnahmen 
(D: Nachteilsausgleich)



Interdisziplinäres, kollaboratives D-A-CH Konsensus-
Statement zur Diagnostik und Behandlung von ME/CFS

Wien Klin Wochenschr. 2024; 136(Suppl 5): 103–123.

Pädiatrische LC Ambulanzen Österreich:

- Klinikum Ottakring (Dr. Maria Rothensteiner)
- Tirol Kliniken (Dr. Anna Zschocke)?
- Uniklinik Graz (Assoz.-Prof. PD Dr. Volker Strenger)

Kinderrehakliniken Österreich:

- Kokon Rohrbach/Berg (OÖ)
- Kokon Bad Erlach (NÖ)
- Wiesing (Tirol)

Long Covid Austria - Betroffeneninitiative

Literatur:



Chronisches Fatigue Centrum (MCFC)

mcfc.kinderklinik@mri.tum.de: Fragebögen/Unterlagen, Fallkonferenzen (jeden Do 17-18.30)



Interventionsmöglichkeiten bei PAIS im Kindes/Jugendalter

PACING 
+ Abklärung incl. 

Screening auf Psy, PEM, PoTS

Rekonvaleszenz
bis zu 4 Wochen

Reintegration

in den Alltag: 
Schule, Freizeit/
Hobbies, Sport

„jeden Tag a bissl mehr“

GET: graded exercise therapy

GET hilfreich? JA?

GET hilfreich? NEIN?
nach 4-8 Wochen Belastungsintoleranz, 

Fatigue

Akute Infektion:
Covid-19, Influenza A/B, 

EBV, Mykoplasmen, 
Streptokokken, Enteroviren, 

Infekt unklarer Genese…

Normale 
Rekonvaleszenz 

Schrittweise Steigerung des 
Pensums (Schule, Freizeit, 

Sport etc) weiterführen



Versorgungspfad für Post Covid bzw. ME/CFS  Pat.

Erstvorstellung
HÄ/KFÄ

Fachärztliche
Abklärung

Rehabilitation
Anbindung

HÄ/KFÄ

Spezial
ambulanzen
Diagnostik 

sympt. Therapie

Austausch mit Schule/Lehrstelle, 
HÄ, KFÄ, Spezialambulanzen

Physio-
therapie

Ergotherapie Diätologie

Psycho-
therapie

Psychologie Sozialarbeit

Wieder
Eingliederung 
Schule/Lehre/ 

Ausbildung



If you don’t look, you don’t see, and what you 

don’t see can be very hard to find!

VIELEN DANK!


