Zum sichern Ausschluss einer CTEPH und damit
Abgrenzung von einer PAH st immer eine
Lungenszintigraphie erforderlich. Die Erkennung einer
CTEPH ist wichtig, da es sich dabei um eine nahezu heil-
bare Stérung handeln kann.

Therapie des Lungenhochdruckes

Die Behandlung der pulmonalen Hypertonie hat in den

letzten Jahren erhebliche Fortschritte gemacht. Ziel ist

es, die Lebensqualitdt zu verbessern und die Krankheit

zu stabilisieren. Man unterscheidet unterstiitzende

Mapnahmen und die spezifische Therapie.

Zu den unterstiitzenden MaBnahmen zahlen:

© Behandlung der Grunderkrankung, z.B. der Herz-
insuffizienz

© Sauerstoffgabe, um die Atemnot zu lindern, falls die
Sauerstoffaufnahme (ber die normale Atemluft
unzureichend ist.

© Entwdssernde Medikamente, um die Belastung des
Herzens durch das Blutvolumen zu senken.

© Behandlung von Andmie und Eisenmangel (falls vor-
handen), um den Transport von Sauerstoff im Blut zu
optimieren.

CTEPH

Eine chronisch-thromboembolische pulmonale Hyper-
tonie (CTEPH) kann vielfach durch einen operativen
Eingriff (pulmonale Thrombendarteriektomie (PEA))
geheilt werden. Bei der technisch nicht operablen
CTEPH oder bei Patienten, bei denen nach Operation
einer CTEPH ein Rest-Lungenhochdruck bestehen
bleibt, kann spezifisch medikamentds behandelt wer-
den. Zudem gibt es weitere als experimentell einzustu-
fende katheterbasierte Therapieverfahren. Sofern tech-
nisch durchfiihrbar, bietet die Operation die besten
Aussichten.

PAH
kann behandelt werden mit Wirkstoffen,

© die die Effekte von zu wenig gebildeten natirlichen
Substanzen nachahmen oder
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© solchen, die gefaperweiternd wirken, indem sie gefap-
verengende Botenstoffe blockieren.

Es handelt sich um folgende Wirkstoffgruppen:

© Calciumantagonisten
Eine Therapie mit Calcium-Kanal-Blockern kommt nur
fir eine Minderheit von Patienten mit idiopathischer
PAH in Frage, bei denen sich bei der
Rechtsherzkatheteruntersuchung nach Gabe von
lloprost oder Stickoxid eine akute Gefdferweiterung
mit Abfall des pulmonalarteriellen Druckes um minde-
stens 10 mmHg auf mindestens unter 40 mmHg nach-
weisen ldsst.  Gleichzeitig darf dabei das
Herzzeitvolumen nicht abfallen. Flr Patienten, die in
dieser Akuttestung positiv ansprechen, ist meist tber
lange Zeit eine exzellente Kontrolle der Erkrankung mit
Calciumkanalblockern mdéglich. Das Ansprechen muss
bei diesen Patienten jedoch regelmafig in gewissen
Abstanden mittels Rechtsherzkatheter (iberpriift wer-
den.

© Endothelin-Rezeptor-Antagonisten ~ (ERA),  z.B.
Ambrisentan, Bosentan, Macitentan. Endothelin [6st
eine starke Verengung der Gefdfe aus. Durch die
Besetzung des Rezeptors kann Endothelin nicht mehr
am Rezeptor andocken, die Wirkung ist blockiert.

© Phosphodiesterase-5-Hemmer (PDE5-Inhibitoren), z.B.
Sildenafil, Tadalafil, verhindern, dass der gefdferwei-
ternde Botenstoff cGMP abgebaut wird.

© Stimulatoren der I8slichen Guanylzyklase (sGC-
Stimulatoren), z.B. Riociguat, férdern die Bildung des
gefdperweiternden Botenstoffes cGMP.

© Prostacyclin-Analoga, z.B. Epoprostenol, lloprost,
Treprostinil erweitern wie Prostacyclin die Gefape.

© Der Prostacyclin-Rezeptor-Agonist Selexipag entfaltet
die gleiche wie Prostacyclin am Rezeptor.

PAH hat unterschiedliche Ursachen. Deshalb wird die

Therapie individuell angepasst. Eine Kombination aus

mehreren Substanzen fiir die Behandlung der PAH ist die

Regel.

Die Therapie einer pulmonalen Hypertonie muss regelmapig
Uberwacht werden, um eine ausreichende Wirkung zu pri-
fen und auch um ggf. Nebenwirkungen zu erkennen.

Korperliches Training

Ubermépige unkontrollierte kérperliche Belastung sollten
Patienten/Patientinnen mit pulmonaler Hypertonie ohne
vorherige optimierte Therapie des Lungenhochdrucks mei-
den, da Belastung zu einem weiteren Anstieg des
Lungendruckes und der Arbeitsbelastung der rechten
Herzkammer und zu einem Abfall der Sauerstoffsattigung
fihren kann. Nach optimierter Therapie der pulmonalen
Hypertonie kann ein facharztlich berwachtes und wohl
dosiertes korperliches Training allerdings den kdrperlichen
Zustand der Patienten verbessern.

Weitere wichtige Hinweise

Bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie sind Schutz-
impfungen gegen Grippe und gegen Pneumokokken emp-
fohlen. Eine Schwangerschaft stellt in der Regel eine gefahr-
liche Kreislaufbelastung fiir Patientinnen mit Lungen-
hochdruck dar. Daher wird Frauen mit der Erkrankung zur
sicheren Verhiitung einer Schwangerschaft geraten.

Wo erhalten Sie weitere Informationen?
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Unser Kreislauf

Der Blutkreislauf besteht aus zwei hintereinander geschalte-
ten Kreislaufen, in die das Herz als zentrale Pumpe einge-
baut ist. Sauerstoffreiches Blut wird aus der linken
Herzkammer (ber die Hauptschlagader (Aorta) und die
Arterien im gesamten Kérper verteilt. Sauerstoffarmes Blut
flieBt Gber die Venen zur rechten Herzkammer zurick.
Dieser Teil des Kreislaufs wird auch Kdrperkreislauf oder
groper Kreislauf genannt. Der Blutdruck im Kdrperkreislauf
betragt idealerweise 120/80 mmHg. Das sauerstoffarme
Blut wird von der rechten Herzkammer Uber die Lungen-
arterien in die Lunge gepumpt. In der Lunge wird das Blut
wieder mit Sauerstoff angereichert und Kohlendioxid wird
abgeatmet. Das sauerstoffreiche Blut flieft Uber die
Lungenvenen zur linken Herzkammer zuriick. Der Lungen-
kreislauf wird auch als , kleiner Kreislauf” bezeichnet.

Pulmonale Hypertonie (PH)

oder Lungenhochdruck ist ein Uberbegriff fiir verschiedene
Krankheitsbilder, bei denen der Blutdruck im Lungenkreis-
lauf chronisch erhéht ist. Bei Gesunden bleibt der Druck in
der Lungenarterie unterhalb von 28/16 mmHg, dies ergibt
einen Mitteldruck von etwa 14 bis maximal 20 mmHg. Von
pulmonaler Hypertonie spricht man bei einem pulmonal
arteriellen Mitteldruck von mehr als 25 mmHg. Bei einem
Mitteldruck von 21-24 mmHg liegt ein Graubereich vor. Im
Gegensatz zum Blutdruck im grofen Kreislauf, der mit einer
Blutdruckmanschette am Arm gemessen werden kann, ist
die Messung des Blutdruckes im kleinen Kreislauf nicht so
einfach. Man kann den systolischen Druck mittels
Echokardiographie (Ultraschalluntersuchung des Herzens)
einschatzen. Er sollte unter 36 mmHg liegen. Der exakte
systolische und diastolische Druck sowie der Mitteldruck
kann nur durch Rechtsherzkatheterisierung gemessen wer-
den.

Gefaperweiternde und -verengende Botenstoffe

Die Innenauskleidung der Blutgefdpe, das Endothel, produ-
ziert eine Reihe wichtiger Botenstoffe, die die Wand-
spannung der Blutgefdpe, das Wachstum von Gefdpzellen,
die Blutgerinnung und Entziindungsprozesse steuern. Bei

der pulmonalen Hypertonie ist das Zusammenspiel dieser
Botenstoffe gestort. Gefdpfverengende Botenstoffe (z.B.
Endothelin, Thromboxan) wirken verstarkt auf die
Gefdpinnenhaut (Endothel) und die glatte Gefapmuskulatur.

Zellen wachsen und verengen die Gefdfe

Die gefdpaktiven Botenstoffe regen die Endothelzellen und
die glatten Muskelzellen zum Wachsen an. Die Gefapwande
werden dicker, der Innendurchmesser der Gefape wird klei-
ner. Langfristig findet ein Umbau der Muskulatur zu Binde-
gewebe statt. Die BlutgefdPe verlieren an Elastizitat und
kdnnen einen zeitweise erhohten Blutfluss - zum Beispiel
unter kdrperlicher Belastung - nicht mehr bewaltigen. Die
rechte Herzkammer muss gegen einen erhéhten Widerstand
im kleinen Kreislauf anpumpen. Der Druck und damit die
Belastung des Herzens steigen weiter. Die Versorgung des
Korpers mit Sauerstoff ist vermindert. Die kdrperliche
Leistungsfahigkeit der Betroffenen ist zunehmend einge-
schrankt.

Die pulmonale Hypertonie wird nach ihren Ursachen in finf
Hauptklassen eingeteilt (sog. Nizza-Klassifikation, die auf
dem 5. PAH-Symposium 2013 in Nizza festgelegt wurde):

1. Pulmonal-arterielle Hypertonie (PAH) bzw. pulmonale
venookklusive Erkrankung (PVOD) und/oder pulmonalka-
pilldre Hdmangiomatose (PCH) bzw. persistierende pul-
monal-arterielle Hypertonie des Neugeborenen (PPHN)

2. Pulmonale Hypertonie bei Erkrankungen des linken
Herzens

3. Pulmonale Hypertonie bei Lungenerkrankung und/
oder Hypoxie

4. Pulmonale Hypertonie aufgrund chronischer Throm-
bembolien (CTEPH)

5. Pulmonale Hypertonie mit unklaren multifaktoriellen
Mechanismen

Formen der Pulmonalen Hypertonie (Lungenhochdruck)

Die pulmonal arterielle Hypertonie (PAH) kann ohne erkenn-
bare Ursache auftreten (idiopatisch) oder vererbt werden.
Die Einnahme bestimmter Arzneimittel oder der Konsum

von Drogen kann eine PAH ausldsen. Eine weitere wichti-
ge Form der PAH ist die sogenannte assoziierte PAH.
Hierbei handelt es sich um eine PAH in Zusammenhang
mit Bindegewebserkrankungen (Kollagenosen), Leber-
hochdruck, bestimmten angeborenen Herzfehlern mit
einer Kurzschlussverbindung zwischen rechter und linker
Herzkammer oder einer HIV-Infektion.

Wenn Lungenhochdruck jedoch eindeutig in Folge einer
Lungenerkrankung oder einer Linksherzerkrankung auf-
tritt, stellt der Lungenhochdruck eher nicht eine
LungengefaBerkrankung im engeren Sinne, sondern eine
funktionelle Stérung in Folge der Lungen- oder
Linksherzerkrankung dar. Dies ist bedeutsam, da in diesen
Fdllen die Behandlung der zugrunde liegenden
Erkrankung im Vordergrund steht.

Bei der vermutlich grépten Gruppe der Betroffenen ent-
wickelt sich der Lungenhochdruck als Folge einer
Linksherzschwdche oder Erkrankung der linksseitigen
Herzklappen. Hier kommt es durch die Funktionsstérung
der linken Herzkammer zu einem Rickstau von Blut im
Lungenkreislauf. Dieser 16st dann Verdnderungen im
LungengefdBsystem aus.

Eine weitere grofe Gruppe von PH sind die Patienten mit
chronischen Lungenerkrankungen. Bei ihnen ist der
Lungenhochdruck entweder Folge eines chronischen
Sauerstoffmangels oder von krankheitsbedingten
Verdnderungen des Lungengewebes.

Bei einem Teil der Patienten entwickelt sich der Lungen-
hochdruck aufgrund chronischer oder immer wiederkeh-
render Verschlisse kleiner Lungengefdfe durch Gerinnsel
(Lungenembolien). Man spricht dann von einer chronisch
thromboembolischen pulmonalen Hypertonie (CTEPH).

Es kann in einigen Fallen schwierig sein beim Vorliegen
eines Lungenhochdrucks und von Linksherz- oder
Lungenerkrankungen  zu  erkennen, ob  der
Lungenhochdruck tatsachlich die Folge der Herz- oder
Lungenerkrankung ist oder letztere eher als
Begleiterkrankungen einer PAH oder einer chronisch

thromboembolischen pulmonalen Hypertonie (CTEPH)
bestehen. Daher ist immer eine sehr sorgfdltige
Diagnostik erforderlich. Wie meistens in der Medizin
gibt es auch Mischformen der verschiedenen
Krankheitsbilder.

Die pulmonal arterielle Hypertonie (PAH) ist
eine seltene Erkrankung.

Die Diagnose ist erschwert, bedingt durch meist
unspezifische Anfangssymptome wie

Leistungsschwache,
Kurzatmigkeit und
eine geringe koérperliche Belastbarkeit

Frauen sind haufiger betroffen als Manner.
Meist beginnt die Erkrankung im Alter von
30 - 50 Jahren.

Diagnose der PAH und der CTEPH

Das Krankheitsbild entwickelt sich meist sehr langsam.
Die Hauptsymptome wie eingeschrankte korperliche
Belastbarkeit oder Atemnot &hneln denen anderer
Lungenkrankheiten. Daher besteht die Gefahr, dass
Lungenhochdruck gerade bei Patienten mit bestehen-
den Lungenerkrankungen im frihen Stadium tbersehen
wird.

Anamnese, korperliche Untersuchung, EKG und
Rontgenuntersuchung sind im Anfangsstadium oft
unauffallig. Mittels Echokardiografie (Ultraschall-
untersuchung des Herzens) kann die Funktion der rech-
ten und linken Herzkammern geprift werden. Die
Echokardiografie  kann  Hinweise auf eine
Druckerhdhung im Lungenkreislauf geben. Mit Hilfe der
Spiroergometrie oder des 6-Minuten-Gehtests konnen
die Ausdauerleistungsfahigkeit des Patienten und die
Sauerstoffversorgung wahrend Belastung, die bei der
PAH vermindert ist, beurteilt werden. Bei der Rechts-
herzkathederuntersuchung wird der Druck in der
Lungenarterie direkt gemessen. Nur so kann die
Diagnose letztendlich gesichert werden.



