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Lernziele

v

Ziel des Manuskripts ist es, die Neuigkeiten im Be-
reich der Diagnose einer Pulmonalen Hypertonie
nach Ausgabe der Empfehlungen des fiinften PH
Weltkongresses zu diskutieren. Wir beschreiben
und diskutieren in erster Linie die Erneuerungen,
welche in der tdglichen Routine die groRte klini-
sche Relevanz haben kénnten.

Einleitung

v

Im Februar 2013 hat der 5. Pulmonale Hypertonie
(PH) Weltkongress in Nizza stattgefunden. Auf-
grund der aktuellsten Studien wurden beim Kon-
gress neue Empfehlungen fiir die Diagnostik der
PH ausgearbeitet und am Ende des vergangenen
Jahres verdffentlicht [1]. Die wichtigste diagnosti-
sche Untersuchung zur PH bleibt — wie bereits seit
den ersten Empfehlungen - die Rechtsherzkathe-
teruntersuchung. Nach wie vor gilt, dass ohne
eine Rechtsherzkatheteruntersuchung eine PH
nicht mit letzter Sicherheit diagnostiziert oder
ausgeschlossen werden kann. Zusdtzlich ist die
Klassifizierung der Erkrankung weiterhin sehr
stark von dieser Untersuchung abhingig. Obwohl
die Untersuchung in den Expertenzentren seit
Jahrzehnten praktisch unverdndert durchgefiihrt
wird, mussten viele Fragen im Rahmen des Welt-
kongresses erneut diskutiert werden.

Im Bereich der nicht-invasiven bildgebenden Un-
tersuchungen gab es in den letzten Jahren eine
rasche Entwicklung in der Medizin. Auch bei der
pulmonalen Hypertonie spielen moderne nicht-
invasive Methoden eine immer gréfere Rolle. Im
zweiten Teil des Manuskriptes werden wir die
wichtigsten Fortschritte sowie die mogliche zu-
kiinftige Rolle nichtinvasiver Untersuchungsme-
thoden im Bereich PH zusammenfassen.
AbschlieBend mochten wir den aktuellen diag-
nostischen Algorithmus der PH vorstellen.

Rechtsherzkatheteruntersuchung

v

Integration von PAP-Werten bei Ruhe und
Belastung

Die Definition einer PH ist unverdndert gegen-
tiber der letzten Empfehlung aus dem Jahre 2009
[2]. Der mittlere pulmonale Druck muss in Ruhe >
25mmHg liegen, gemessen mittels Rechtsherzka-
theter. Um die Definition einer pulmonal arteriel-
len Hypertonie zu erfiillen, muss zusatzlich auch
der pulmonal arterielle Verschlussdruck (PAWP)
<15mmHg liegen und der pulmonale Gefa3-
widerstand 3 Wood Einheiten tiberschreiten [1].
Bereits 2008, beim Weltkongress in Dana Point,
wurde die sogenannte belastungsinduzierte pul-
monale Hypertonie von der Definition der pul-
monalen Hypertonie entfernt, da frithere Daten
zeigten, dass der pulmonale Druck bei Belastung
stark vom Alter und der Belastungsstufe abhdngig
ist (© Abb.1) [3]. Deswegen war eine einheitliche
Grenze fiir die Definition nicht langer haltbar. Seit
dieser Entscheidung wurden mehrere Studien
durchgefiihrt, um die belastungsinduzierten An-
derungen bei gesunden Personen und Patienten
mit einem Risiko (in erster Linie Sklerodermie)
fiir die Entwicklung einer pulmonalen Hyperto-
nie zu untersuchen [4-7]. Bei gesunden Proban-
den wurde festgestellt, dass unter Belastung bis
zu einem Herzzeitvolumen von 101/min sehr sel-
ten ein pulmonaler Mitteldruck tiber 30 mmHg
auftritt (© Abb.2) [8]. Das entspricht einem An-
stieg von hdchstens 3mmHg/L/min. Diese Daten
wurden beim PH Weltkongress diskutiert und
konnten eventuell eine neue Basis fiir die Tren-
nung zwischen einem physiologischen und pa-
thologischen belastungsinduzierten Anstieg des
pulmonal arteriellen Drucks bei Belastung sein.
Eine solche Abgrenzung wadre aus klinischer Sicht
sehr wichtig, weil Studien bei Sklerodermie-Pa-
tienten gezeigt haben, dass ein iiberproportiona-
ler belastungsinduzierter PAP Anstieg mit einer
schlechten Prognose einhergeht und mit einer
deutlich herabgesetzten korperlichen Leistungs-
kapazitat assoziiert ist [4,5]. Eine weitere Entitat,
welche mit belastungsinduzierten Verdnderun-
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Abb.1 a Mittlerer pulmonal
arterieller Druck (Mittelwert
+Standardabweichung) in Ruhe
und bei leichter Belastung in der
liegenden Position bei gesunden
Probanden zwischen 18-30
Jahre (blau, n=144), 30-50
Jahre (orange, n=169) und 250
Jahre (griin, n=91) (ibernom-
men mit Genehmigung der
European Respiratory Society
[3]). b Mittlerer pulmonal arte-
rieller Druck und Herzzeitvolu-
men (Mittelwert + Standard-
abweichung) bei gesunden Pro-
banden in Ruhe, bei leichter und
bei maximaler Belastung (n=
193) (ibernommen mit Geneh-
migung der European Respira-
tory Society [3]).
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Abb.2 Verhdltnis zwischen dem mittleren pulmonal arteriellen Druck und Herzzeitvolumen in
Ruhe und bei steigender Belastung bei n=24 herz- und lungengesunden Patienten (a) und bei
n=113 gesunden Kontrollen (b) gemessen mittels Rechtsherzkatheter (a) und Echokardiografie
(b). Die mittlere pulmonal arteriellen Druckwerte bei Herzzeitvolumina von 10, 20 und 301/min
sind eingezeichnet (iibernommen mit Genehmigung der American Thoracic Society [8]).

%,

gen in Zusammenhang stehen konnte, sind die
Patienten mit einer sogenannten ,Borderline“-Er-
héhung des pulmonalen Druckes (21 - 24 mmHg).
Eine aktuelle Analyse zeigte, dass die Patienten
mit einer Borderline-Erhéhung des pulmonalen
Druckes unter Belastung einen steileren Anstieg
des pulmonalen Druckes aufwiesen. Damit kdnn-
ten nicht nur ausgeprigte himodynamische An-
derungen bei Belastung, sondern auch diskrete
hdmodynamische Verdnderungen in Ruhe (Bor-
derline-Erh6hung des pulmonalen Druckes,
leichtgradige Erhohung des pulmonalen GefdR-
widerstandes oder eingeschrankte pulmonal vas-
kuldre Compliance) auf eine frithe pulmonal-vas-
kuldre Erkrankung hinweisen.
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Es liegen natiirlich weiterhin wichtige unbeant-
wortete Fragen vor: Sollen Patienten mit und
ohne eine Risikoerkrankung fiir PH unterschied-
lich bewertet werden? Wann reden wir iiber
eine latente Linksherzfunktionseinschrainkung
(Anstieg des PAWP {iber welche Grenze bei Belas-
tung)? Koénnten belastungsinduzierte Verdnde-
rungen eine therapeutische Konsequenz haben?

Die belastungsinduzierte pulmonale Hypertonie ist
nach wie vor nicht Teil der Definition der pulmona-
len Hypertonie. Es sind weitere Studien notwendig,
um die klinische Bedeutung dieser hamodynami-
schen Veranderung vollstandig zu verstehen. Eine
Therapie fir Patienten mit lediglich belastungs-
induzierten hdmodynamischen Veranderungen
wird derzeit nicht empfohlen. Ein steiler Anstieg
des pulmonalen Druckes bei Belastung, z.B. tiber
30 mmHg bei einem Herzzeitvolumen von 101/min
konnte als mogliche Abgrenzung zwischen einem
physiologischen und pathologischen Blutdruck
gelten.

Fluid Challenge-Test

In der aktuellen diagnostischen Empfehlung wird
ganz plakativ beschrieben, dass eine pulmonale
Hypertonie hdufig durch eine diastolische Dys-
funktion des linken Ventrikels hervorgerufen
wird und dass dies nicht immer mit einem erhéh-
ten PAWP in Ruhe assoziiert sein muss [1]. Das be-
deutet, dass Patienten mit einem normalen PAWP,
aber mit klinisch bestdtigter diastolischer Dys-
funktion als Patienten mit ,PH bei Linksherz-
erkrankungen“ klassifiziert werden kénnen. Die
zuverldssige Trennung zwischen Patienten mit
einer PAH bzw. Patienten mit einer PH bei Links-
herzerkrankungen, aber noch normalem PAWP
wadre von groRer klinischer Relevanz und hitte
unmittelbare therapeutische Konsequenzen. Eine
mogliche Methode fiir die Trennung dieser Grup-
pen wadre der sogenannte ,Fluid Challenge-Test*
im Rahmen der Rechtsherzkatheteruntersu-
chung. Dies bedeutet, dass wéahrend der Rechts-
herzkatheteruntersuchung innerhalb von kurzer
Zeit groBere Mengen von IV-Infusionen appliziert
werden (500ml bis 2000 ml). Diese Intervention
fithrt bei einer ,latenten“ Linksherzinsuffizienz
(i.e.L. bei einer diastolischen Dysfunktion) zu
einem steilen Anstieg des PAWP. Die vorliegenden
Daten sind aber leider nicht einheitlich. Eine frii-
he Studie zeigte zwar, dass Patienten mit einer
Herzerkrankung mit einem deutlich steileren An-
stieg des PAWP auf den Fluid Challenge-Test rea-
gieren [9], in den neueren Studien war diese Tren-
nung jedoch nicht mehr so scharf moglich [10],
und auch Patienten ohne Linksherzfunktionsein-
schrankung zeigten manchmal einen steilen An-
stieg der pulmonalen Druckwerte nach dem Fluid
Challenge-Test. Die Methode konnte daher helfen,
Patienten mit PAH und Patienten mit einer laten-
ten Linksherzerkrankung voneinander zu unter-
scheiden, wird aber eine addquate klinische Ein-
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schdtzung des Arztes nicht ersetzen. Zusatzlich ist
fiir den Fluid Challenge-Test eine Standardisie-
rung notwendig. Als Alternative kommt auch
hier die Belastungsuntersuchung in Frage, um
eine relevante, aber ,latente* diastolische Dys-
funktion des linken Ventrikels nachzuweisen,
aber wie oben diskutiert, wdre zundchst eine
Standardisierung der Untersuchung und eine De-
finition der Grenzwerte notwendig.

|
Die Erkennung von Patienten mit einer klinisch
relevanten diastolischen Dysfunktion des linken
Ventrikels, aber mit einem normalen PAWP ist von
groBer Wichtigkeit. Zu diesem Zweck kommt der
sogenannte ,Fluid Challenge-Test“ in Frage. Die
Methode braucht aber eine Standardisierung und
Validisierung, bevor sie allgemein empfohlen
werden kann.

Nulllinie

In der bisherigen Praxis wurden fiir die Rechts-
herzkatheteruntersuchung verschiedene Null-
linien als Referenzlinie verwendet. Die vier am
hdufigsten verwendeten Nulllinien waren 5cm
unterhalb des Sternums, 1/3 des Thoraxdurch-
messers, die Hdlfte des Thoraxdurchmessers und
10cm tiber der Untersuchungsliege bei flach lie-
genden Patienten. Uberraschenderweise fehlte
bis jetzt eine Standardisierung. Eine rezente Ar-
beit beschrieb (© Abb. 3) [11], dass die Verwen-
dung unterschiedlicher Referenzlinien bei den
selben Patienten zu erheblichen Unterschieden
im Messergebnis fiihren kann; z.B. wenn ein Pa-
tient einen Thoraxdurchmesser von 25cm hat,
liegen zwischen Nulllinie ,5cm unterhalb des
Sternums* und Nulllinie ,,10cm iiber dem Tisch-
niveau“ 10cm, welche einem Druckunterschied
von 7,8mmHg entsprechen. Dieser Unterschied
kann klinisch sehr relevant sein und den Unter-
schied zwischen normaler Hamodynamik und
manifester pulmonaler Hypertonie ausmachen.
Um solche Diskrepanzen zuk{inftig zu vermeiden,
empfiehlt die aktuelle Weltkonferenz, dass die
Hohe der verwendeten Nulllinie in jeder wissen-
schaftlichen Studie angegeben wird und bevor-
zugt die Referenzlinie beim mittleren Thorax-
durchmesser verwendet werden soll. Dies ent-
spricht bei den meisten Patienten der Hohe des
linken Vorhofes. In einer aktuellen Publikation
wird auch in Erwdgung gezogen, wie diese Refe-
renzlinie in der sitzenden oder halbsitzenden
Position (z.B. bei Belastungsuntersuchungen auf
dem Ergometer) bestimmt werden soll [12]. Es
wird die Einfiihrung eines hydrostatischen In-
differenzpunktes empfohlen (© Abb.4), welcher
durch den Schnittpunkt von 3 Ebenen (median
sagittal), transversal auf der Hilfte des Thorax-
durchmessers und horizontal in der Hohe des
4, Intercostalraumes) definiert wird.

Fort- und Weiterbildung

Abb.3 In einem reprdsentativen CT-Bild sind die vier am haufigsten verwendeten Nulllinien
eingezeichnet: a 5cm unterhalb des Sternums, b 1/3 des Thoraxdurchmessers, c die Halfte des
Thoraxdurchmessers und d 10 cm tber der Untersuchungsliege. Der rechte und linke Vorhof
sind rot bzw. griin angemalt (ibernommen mit Genehmigung der European Respiratory
Society [11]).

Volume Viewer

Abb.4 Der empfohlene Referenzpunkt (roter Punkt) definiert durch den Schnittpunkt von

3 Ebenen (median sagittal - gelb, transversal auf der Hélfte des Thoraxdurchmessers - blau und
horizontal in der Hohe des 4. Intercostalraumes - griin). Die rote Linie zeigt die phlebostatische
Achse (iibernommen mit Genehmigung der American Thoracic Society [12]).

Kovacs G et al. Diagnostik der pulmonalen Hypertonie... Pneumologie 2014; 68: 743-751

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Fort- und Weiterbildung

Es wurde anerkannt, dass die Standardisierung
einer Nulllinie fir die Rechtsherzkatheterunter-
suchung notwendig ist. In der liegenden Position
wird die Verwendung der Nulllinie in Hohe des
mittleren Thoraxniveaus empfohlen.

Atembedingte Anderungen des
pulmonalen Druckes

Die Beriicksichtigung der atmungsbedingten An-
derungen des pulmonalen Druckes wahrend der
hdamodynamischen Messungen ist eine besondere
Herausforderung. Man hat sich bereits zum Zeit-
punkt der ersten Katheteruntersuchungen mit
dieser Problematik beschaftigt und erkannt, dass
der intrathorakale Druck und damit der gemesse-
ne pulmonale Druck atembedingten Schwankun-
gen unterliegen. Der intrathorakale Druck kann in
der Praxis durch die Messung des intradsopha-
gealen Druckes geschdtzt werden. Die Durchfiih-
rung dieser Messung bei jeder Rechtsherzkathe-
teruntersuchung scheint aber nicht praktikabel
zu sein. Um die Auswirkungen der intrathoraka-
len Druckdnderungen wéhrend des respiratori-
schen Zyklus zu minimieren, wurde vorgeschla-
gen, dass der pulmonale Druck wdhrend drei
respiratorischen Zyklen gemittelt werden soll. In
den 1970er Jahren entstanden neue Empfehlun-
gen, den pulmonalen Druck endexpiratorisch
(FRC Niveau) zu messen, weil sich in dieser Posi-
tion die nach innen und auf3en gerichteten Krafte
im Brustkorb ausgleichen. In den letzten Jahr-
zehnten wurde dies in vielen Zentren iibernom-
men. In den aktuellen Empfehlungen ist diese
Vorgangsweise ebenfalls enthalten. Beim letzten
Weltkongress wurde dieses Thema allerdings
wieder diskutiert, weil es auch Argumente fiir
die Verwendung des digitalen Mittelwerts des
Drucks {iber mehrere Atemziige gibt [12]. Einer-
seits zeigen dltere und auch aktuellere Studien,
dass die respiratorischen Schwankungen des in-
trathorakalen Druckes bei Patienten mit COPD
durch die positiven intrathorakalen Druckwerte
wadhrend der Ausatmung steigen, welche auch
den gemessenen pulmonalen Druck erhdhen.
Diese Schwankungen sind bei COPD-Patienten
wdhrend Belastung noch starker ausgepragt. Des-
wegen wdre bei Patienten mit abnormalen intra-
thorakalen Druckwerten besonders bei Belastung
die Verwendung von gemittelten Druckwerten
physiologischer. Ein weiterer Faktor ist der pul-
monale Pulsus Paradoxus, welcher darin besteht,
dass sich bei Inspiration durch den Abfall des in-
trathorakalen Drucks der vendse Riickfluss er-
hoht, welcher gleichzeitig mit dem Abfall des pul-
monal arteriellen Mitteldrucks zu einer Erh6hung
des Schlagvolumens und des transmuralen Dru-
ckes in den Pulmonalarterien fiihrt. Diese kompli-
zierten himodynamischen Effekte neutralisieren
sich gegenseitig, wenn die Werte i{iber mehrere
respiratorische Zyklen gemittelt werden. Ein wei-
teres Argument fiir die Mittelung ist, dass auch
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die Erfassung des Herzzeitvolumens iiber mehre-
re respiratorische Zyklen hinweg erfolgt.

Laut der aktuellen Empfehlung soll die Erfassung
des pulmonalen Druckes endexpiratorisch, ohne
Atemkommando, erfolgen. Alternativen, z.B. die
Erfassung des pulmonalen Druckes tiber mehrere
respiratorische Zyklen, werden bei weiteren
Konsensuskonferenzen diskutiert.

Nicht-invasive bildgebende
Untersuchungen

v

Computertomografie

Die Computertomografie (CT) wird im Diagnose-
algorithmus der PH relativ friih eingesetzt, um Er-
krankungen wie interstitielle Lungenkrankheiten
oder die pulmonale venookklusive Erkrankung
auszuschlieBen. Neben der Verwendung des CT
zum Ausschluss von Lungenkrankheiten ist in
der Literatur auch eine Vielzahl von MaRen be-
schrieben, welche direkt auf PH hinweisen [13 -
16]. Die am hdufigsten beschriebenen Maf3e sind
der Durchmesser der Pulmonalarterie (Dp,) und
das Verhdltnis von Dpy zum Durchmesser der
Aorta (Dy,). Aktuelle Studien schlagen Grenzwer-
te von 29 mm und 1 fiir Dpy bzw. das Dpy/Da,-Ver-
hdltnis vor [17] und zeigten Sensitivitdten/Spezi-
fizititen von 94 %/62 % bzw. 63%/93 % bei der Dis-
kriminierung zwischen Patienten mit und ohne
PH [18]. Ein weiteres Zeichen sind erweiterte,
segmentale Pulmonalarterien im Vergleich zu
den benachbarten Bronchien (inverses Siegel-
ring-Zeichen) [19]. Gewundene GefédRe sind ein
weiteres Zeichen fiir erhohten Druck [20] und
wurden in einer Studie zu Pulmonalangiografie
bei IPAH-Patienten mit Lungenhochdruck in Ver-
bindung gebracht [21]. In einer kiirzlich verof-
fentlichten Pilotstudie konnte eine signifikante
Korrelation zwischen der Kriimmung von GefaR-
segmenten und mPAP nachgewiesen werden, die
iiber einen automatisierten Algorithmus errech-
net werden kann. Fiir den Nachweis einer PH
war eine Sensitivitdt/Spezifizitit von 83%/83%
festzustellen [22].

Die bisher genannten Parameter konnen aus stati-
schen CT-Untersuchungen ermittelt werden.
Aber auch dynamische Untersuchungen liefern
verschiedene Mafe, die auf PH hinweisen. Mittels
EKG-getriggertem Herz-CT kann auch die Pulsa-
tion der Pulmonalarterie (prozentuelle Anderung
des Dpy wdhrend eines Herzschlages) ermittelt
werden, welche bei Patienten mit PH verringert
ist [23]. Die dynamische Beurteilung eines Kon-
trastmittelflusses durch die Pulmonalarterie bzw.
Lunge liefert verschiedene ZeitmaRe, die eben-
falls auf PH hindeuten kénnen. Dies kann die Zeit
vom Start der Kontrastmittelinjektion bis zum
Erreichen einer vordefinierten Rontgenabschwa-
chung sein [24], die Zeit bis zum Maximum in
der PA oder die Transitzeit durch die Lunge zwi-
schen PA und Aorta sowie die Fortpflanzungszeit
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von Hauptstamm der PA in rechte und linke PA
[25]. In einer Pilotstudie war letztere ein beson-
ders scharfes Kriterium zur Unterscheidung von
Patienten mit und ohne PH (Sensitivitdt/Spezi-
fizitdit von 100%/100% bzw. 93%/80% zwischen
Hauptstamm und rechter PA bzw. linker PA).
Aufgrund der verbesserten zeitlichen Auflésung
moderner Computertomografen kann auch die
Morphologie des Herzens evaluiert werden.
Neben diversen Fehlbildungen des Herzens (Vor-
hof- oder Ventrikelseptumdefekt) kann, dhnlich
wie mit der MRT, bei Patienten mit PH ein vergro-
Bertes Verhdltnis des rechtsventrikuldren zum
linksventrikuliren Lumen sowie ein gerades
oder linksseitig gebogenes Ventrikelseptum ge-
funden werden [26].

Limitierungen der CT-Bildgebung sind einerseits
die Rontgenstrahlung und andererseits die hdufig
notwendige Verwendung jodhaltiger Kontrast-
mittel.

Die Computertomografie ist eine vielversprechen-
de Methode, welche in Zukunft nicht nur in der
Differenzialdiagnostik der PAH und fiir den Aus-
schluss pulmonaler Erkrankungen verwendet wer-
den kann, sondern auch eine nicht-invasive hamo-
dynamische Evaluierung ermdglichen konnte.
Allerdings miissen zuerst die vielversprechenden
ersten Studien in einem prospektiven, multizentri-
schen Setting bestatigt werden.

Magnetresonanz (MRI)

Die Kernspintomografie gilt seit Jahren als Gold-
standardmethode zur Erfassung der rechtsventri-
kuldren Funktion [27]. Aus diesem Grund spielt
die Methode trotz ihrer Nachteile (ldngere Unter-
suchungszeit, Ausschluss von Patienten mit Platz-
angst und Herzschrittmacher) eine zunehmende
Rolle. In einer aktuellen multizentrischen Studie,
welche in Schottland, Italien, den Niederlanden
und Osterreich durchgefithrt wurde, konnte die
Besserung der rechtsventrikuldren Funktion bei
Patienten mit pulmonaler Hypertonie mittels
MRI nachgewiesen werden, die eine gezielte The-
rapie erhalten haben [28].

Neben der Erfassung der rechtsventrikuldren
Funktion (Volumen des rechten Ventrikels,
rechtsventrikuldres Schlagvolumen, Auswurf-
fraktion, Herzzeitvolumen, Muskelmasse) streben
neue Studien an, die Himodynamik (vor allem
den mittleren pulmonal arteriellen Druck) nicht
invasiv mittels MRI in verschiedenen Formen der
PH zu erfassen. Die mit Rechtsherzkatheter kon-
trollierten Studien sind in diesem Bereich sehr
vielversprechend [29-31]. Eine besondere Rolle
konnte die Kernspintomografie in der bildgeben-
den und hdmodynamischen Evaluierung der
chronisch thromboembolischen pulmonalen Hy-
pertonie spielen, weil neuere Sequenzen eine
gute Darstellung der Lungenperfusion und der
chronischen Perfusionsdefekte erlauben [32,33].

|
Die Kernspintomografie ist die Goldstandard-
methode zur Erfassung der rechtsventrikuldren
Funktion, welche bei Patienten mit PH von groRer
Wichtigkeit ist. Neue Studien setzen sich das Ziel,
auch die pulmonale Himodynamik und Perfusion
mit der Methode zu erfassen. Diese miissen noch
prospektiert validiert werden, bevor sie in die
offiziellen Empfehlungen aufgenommen werden
koénnen.

Diagnostischer Algorithmus

v

Der diagnostische Algorithmus einer PH hat sich
in den letzten Jahren nicht wesentlich gedndert
[1]. Die wichtigste nicht-invasive Methode bleibt
die Echokardiografie. Mittels Echokardiografie
kann der systolische pulmonal arterielle Druck
durch die Messung der maximalen trikuspidalen
Regurgitationsgeschwindigkeit abgeschdtzt wer-
den. Zusatzlich bietet die Echokardiografie wich-
tige Hinweise auf PH anhand von verkiirzter
pulmonaler Akzelerationszeit, rechtsventrikuld-
rer Dilatation, Hypertrophie der rechtsventriku-
laren Wand, erweiterter zentraler Pulmonalarte-
rie und eingeschriankter rechtsventrikuldrer
Funktion. Weiterhin kann mittels Echokardiogra-
fie die linksventrikuldre systolische und diastoli-
sche Funktion sowie der Zustand der Herzklap-
pen beurteilt werden.

Neuere echokardiografische Methoden wurden in
den letzten Jahren zur Erfassung der rechtsventri-
kuldren Funktion bei PH Patienten beschrieben
und spielen bei Rechtsherz-Echokardiografie-
Untersuchungen eine zunehmend wichtige Rolle.
Neben der bereits seit Jahren etablierten TAPSE
(tricuspid annular plane systolic excursion) ge-
hért zu diesen neueren Parametern z.B. die
Messung des rechtsventrikuldren longitudinalen
Strain, welcher mittels Gewebedoppler erfasst
wird. In den aktuellen Arbeiten konnten Zusam-
menhdnge bei Patienten mit pulmonaler Hyper-
tonie zwischen dem rechtsventrikuldren longitu-
dinalen Strain und invasiven rechtsventrikuldren
Funktionsparametern sowie dem Uberleben be-
schrieben werden [34,35]. Die longitudinale Ver-
kiirzung des rechten Ventrikels wird zusdtzlich
mittels Gewebedoppler durch die Hohe der S
Welle erfasst, welche einen einfachen neuen
Funktionsparameter darstellt [36]. Die rechtsven-
trikuldre Ejektionseffizienz [37], die isovolume-
trische Kontraktionsgeschwindigkeit [38] und
der rechtsventrikuldre Speckle-tracking, welcher
die Bewegung der Herzgewebe analysiert [39],
sind weitere vielversprechende Parameter und
Methoden zur Widerspiegelung der rechtsventri-
kuldren Funktion.

Die dreidimensionale Echokardiografie ist eine
weitere Methode, welche in der Erfassung der
rechtsventrikuldiren Funktion eine wesentliche
Rolle spielen kénnte. Zu diesem Zweck wurden
die ersten Studien bei Patienten mit PH erfolg-
reich durchgefiihrt [40, 41] und die Ergebnisse
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mit der Goldstandard Kernspintomografie vergli-
chen. Ein weiterer wichtiger Beitrag der letzten
Jahre war die Etablierung echokardiografischer
Referenzwerte fiir den rechten Vorhof und Ventri-
kel [42].

Weitere nicht-invasive Untersuchungen (EKG,
Lungenfunktion, Blutgasanalyse, Labor) dienen in
erster Linie dazu, relevante linkskardiale und pul-
monale Erkrankungen zu detektieren. Bei Fest-
stellung einer relevanten linkskardialen oder pul-
monalen Erkrankung und Vermutung einer damit
erklarbaren leichten PH soll die vorliegende
Grunderkrankung abgekldrt und behandelt wer-
den. In Abwesenheit solcher Grunderkrankungen
und bei Verdacht auf PH in der Echokardiografie
ist eine invasive Diagnostik mittels Rechtsherzka-
theter indiziert. Zum Ausschluss einer chronisch
thromboembolischen pulmonalen Hypertonie
soll eine Lungenperfusionsszintigrafie durchge-
fiihrt werden. Kleine, nicht-segmentale Defekte
und diffuse Perfusionsinhomogenititen kénnen
auch bei PAH Patienten vorliegen, nie jedoch typi-
sche segmentale Ausfdlle. Im Rahmen der Abkla-
rung sollen die Patienten fiir eine eventuelle Kol-
lagenose, HIV und Leberzirrhose untersucht wer-
den, welche wichtige Risikoerkrankungen fiir die
PH darstellen.

Bei Risikoerkrankungen wie etwa Sklerodermie
konnten spezielle diagnostische Screeningalgo-
rithmen sinnvoll sein. In der vor kurzem publi-
zierten DETECT Studie [43] wird ein komplexer
Algorithmus vorgeschlagen, welcher es erlaubt
auf einen Teil der Rechtsherzkatheteruntersu-
chungen zu verzichten, ohne viele Patienten zu
iibersehen. Der Algorithmus gilt allerdings nur
fiir Sclerodermiepatienten mit einer DLCO <60 %.

|
Die Echokardiografie ist nach wie vor die wichtigste
nicht-invasive Untersuchung im diagnostischen
Algorithmus der PH. Diese ist nicht nur fir die Ab-
schdtzung des pulmonalen Druckes, sondern auch
fir die Beschreibung der rechtsventrikuldren Funk-
tion sehr hilfreich. Zu diesem Zweck ist zur Zeit
TAPSE der best etablierte Parameter. Mehrere neue
Echoparameter gelten momentan als vielverspre-
chende Forschungsinstrumente zur genaueren
Erfassung der rechtsventrikuldren Funktion, welche
nach erfolgreicher multizentrischer Validierung in
die Routine einflieBen kénnen. Weitere nicht-inva-
sive Untersuchungen spielen in erster Linie in der
Differenzialdiagnose eine wichtige Rolle. Die
Durchfiihrung einer Rechtsherzkatheteruntersu-
chung zur Diagnosestellung der Erkrankung ist
nach wie vor unverzichtbar. Eine Therapie der PAH
darf ohne invasive hamodynamische Evaluation
nicht eingeleitet werden.
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CME-Fragen

n Die Definition einer pulmonalen Hypertonie ist:

A

Der mittlere pulmonal arterielle Druck in Ruhe oder
bei Belastung ist > 25 mmHg.

Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe oder >30 mmHg bei Belastung.
Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe.

Der systolische pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe oder >30 mmHg bei Belastung.
Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe und der pulmonale Gefaf3-
widerstand ist >3 Wood Einheiten.

E Die Definition einer pulmonal arteriellen Hypertonie ist:

A

Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe.

Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe oder >30 mmHg bei Belastung
(bei einem Herzzeitvolumen unter 101/min).

Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe und der pulmonale Gefaf3-
widerstand ist >3 Wood Einheiten, unabhdngig vom
pulmonal arteriellen Verschlussdruck.

Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe und der transpulmonale
Gradient ist <12 mmHg.

Der mittlere pulmonal arterielle Druck ist
>25mmHg in Ruhe, der pulmonale GefaBwiderstand
ist >3 Wood Einheiten, und der pulmonal arterielle
Verschlussdruck ist <15 mmHg.

Welche Aussage zu ,,PH bei Linksherzerkrankungen*
ist richtig?

A

Es wird empfohlen, dass ein Fluid Challenge zur
Demaskierung einer latenten PH bei Linksherz-
erkrankungen verwendet wird.

Es wird empfohlen, dass ein Belastungstest und die
Messung des pulmonal arteriellen Verschlussdrucks
bei Belastung zur Demaskierung einer latenten PH
bei Linksherzerkrankungen verwendet wird.

Ein pulmonal arterieller Verschlussdruck <15 mmHg
schlief3t eine klinisch relevante diastolische Dys-
funktion des linken Ventrikels nicht aus.

Im Rahmen eines Fluid Challenge werden groRere
Mengen von IV-Infusionen {iber 24 Stunden appli-
ziert.

Der Fluid Challenge fiihrt bei Patienten mit einer
slatenten“ Linksherzinsuffizienz, aber nicht bei
gesunden Kontrollen zu einem Anstieg des links-
atrialen Drucks.

Diagnostik der pulmonalen
Hypertonie — Neues nach dem
5. Weltkongress

Kovacs G et al. Diagnostik der pulmonalen Hypertonie... Pneumologie 2014; 68: 743-751

Welche Nulllinie soll laut der Empfehlungen des 5.PH
Weltkongresses wahrend der Rechtsherzkatheterunter-
suchungen bei flach liegenden Patienten verwendet

werden?

A 5cm unterhalb des Sternums

B 1/3 des Thoraxdurchmessers

C die Hilfte des Thoraxdurchmessers

D 10cm tiber der Untersuchungsliege

E die mit Ultraschall individuell bestimmte Hohe

des rechten Vorhofs

Welche Aussage zu den atembedingten Anderungen des
pulmonalen Druckes ist falsch?

A

Der intrathorakale Druck kann in der Praxis durch
die Messung des intradsophagealen Druckes
geschdtzt werden.

Laut aktueller Empfehlungen wird der pulmonale
Druck endexpiratorisch gemessen.

Der positive intrathorakale exspiratorische Druck bei
Patienten mit COPD erh6ht den gemessenen
pulmonalen Druck.

Um den pulmonalen Druck moglichst genau end-
exspiratorisch zu messen, soll bei der Katheter-
untersuchung ein Atemkommando gegeben werden.
Ein Argument fiir die Mittelung des pulmonalen
Drucks tiber mehrere respiratorische Zyklen ist, dass
auch die Erfassung des Herzzeitvolumens {iber
mehrere respiratorische Zyklen hinweg erfolgt.

In welchem Bereich spielt die CT Thorax eine wichtige
Rolle? Finden Sie die falsche Antwort!

A

zum Ausschluss einer pulmonalen venookklusiven
Erkrankung

zu Verlaufskontrollen der rechtsventrikuldren
Funktion

zum Ausschluss einer interstitiellen Lungen-
krankheit

zur Untersuchung diverser Fehlbildungen des
Herzens

zur Erstellung der Verdachtsdiagnose einer
pulmonalen Hypertonie

Was ist die Goldstandardmethode zur Erfassung der
rechtsventrikuldren Funktion?

moNnw>

Kernspintomografie

Dreidimensionale Echokardiografie
Gewebedoppler unterstiitzte Echokardiografie
Spiroergometrie

Computertomografie
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Welche Aussage zur Echokardiografie ist falsch?

A

Die Echokardiografie ist die wichtigste nicht-invasive
Untersuchungsmethode bei Patienten mit Verdacht
auf pulmonale Hypertonie.

Mittels Echokardiografie kann der mittlere pulmonal
arterielle Druck gemessen werden.

TAPSE ist ein etablierter rechtsventrikuldrer Funk-
tionsparameter.

Der rechtsventrikuldre longitudinale Strain wird
mittels Gewebedoppler erfasst.

Mittels Echokardiografie kann die linksventrikuldre
systolische und diastolische Funktion sowie der
Zustand der Herzklappen beurteilt werden.

Fort- und Weiterbildung

Welche Untersuchung muss zum Ausschluss einer
chronisch thromboembolischen pulmonalen Hypertonie

durchgefiihrt werden?

A CT Angiografie

B MR Angiografie

C Spiroergometrie

D Lungenperfusionsszintigrafie
E D-dimer

Mit welcher Risikoerkrankung fiir die pulmonale
Hypertonie wurden Patienten in die DETECT Studie
eingeschlossen?

Leberzirrhose

HIV-Infektion

akute Lungenembolie

angeborene Herzfehler

Sklerodermie

moNw>
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