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Was ist neu?

>

Tab.
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Definition und Klassifikation: Die Definition der pulmonal arteriellen
Hypertonie (PAH) berticksichtigt nun den pulmonal-vaskuldren Wider-
stand (>3 Wood Einheiten). Geringe Veranderungen der Klassifikation in
den Gruppen 1-5.

Diagnostik: Zunehmende Bedeutung gewinnt die Diagnostik und
Therapie von Patienten mit PH der Gruppen 2 und 3.

Therapie: Die Therapie der PH orientiert sich nun am abgeschatzten
1-Jahres-Uberleben, nicht mehr an einzelnen ,Zielwerten®. Die Kombina-
tionstherapie kommt frither zum Einsatz. Mehrere neue Substanzen
stehen fiir die gezielte Therapie der PH zur Verfiigung.

PH bei Linksherzerkrankungen: Die post-kapilldre pulmonalen Hyperto-
nie (PH) wird unterteilt in isolierte und kombinierte Formen. Im Vorder-
grund steht weiterhin die optimierte Therapie der Linksherzerkrankung.
PH bei Lungenerkrankungen: Als schwere Formen der PH bei Lungener-
krankungen wurden definiert: mittlerer pulmonal arterieller Druck (PAPm)
>35mmHg oder die Kombination aus PAPm =25 mmHg und Herzindex
<2,51/min/m?. Im Vordergrund steht weiterhin die optimierte Therapie
der Lungenerkrankung.

Chronisch thromboembolische PH: Neu definiert wird das Krankheitsbild
der chronisch thromboembolischen Lungenerkrankung (CTED), bei der
die Kriterien einer CTEPH erf(illt sind, der PAPm aber noch unter 25 mmHg
liegt. Riociguat wurde als erste Substanz fiir die Therapie der nicht-
operablen oder rezidivierenden chronisch thromboembolischen PH
zugelassen. Therapie der Wahl ist weiterhin die pulmonale Endar-
teriektomie, fiir ungeeignete Patienten wird die Ballonangioplastie
evaluiert.

1 Klinische Klassifikation der pulmonalen Hypertonie (PH).

. Pulmonal arterielle Hypertonie (PAH)

1.1 Idiopathisch (IPAH)
1.2 Hereditar (HPAH)
1.3 Durch Medikamente oder Toxine verursacht
1.4 Assoziiert mit:
1.4.1 Bindegewebserkrankungen
1.4.2 Infektion mit dem Humanen Immundefizienz-Virus (HIV)
1.4.3 Portaler Hypertension
1.4.4 Angeborenen Herzfehlern
1.4.5 Schistosomiasis

1 Pulmonale veno-okklusive Erkrankung und / oder pulmonale
kapillare Himangiomatose
17 Persistierende pulmonale Hypertonie des Neugeborenen

. Pulmonale Hypertonie infolge von Linksherzerkrankungen
. Pulmonale Hypertonie infolge von Lungenerkrankungen und [ oder Hypoxie

. Chronisch thromboembolische pulmonale Hypertonie (CTEPH) und andere

Pulmonalarterien-Obstruktionen

. Pulmonale Hypertonie mit unklarem und [ oder multifaktoriellem

Mechanismus

Glossar

CTEPH=chronisch thromboembolische pulmo-
nale Hypertonie

PAH = pulmonal arterielle Hypertonie

PAPm =mittlerer pulmonal arterieller Druck
PAPsys =systolischer pulmonal arterieller Druck
PAWP = pulmonal arterieller Verschlussdruck

PH =pulmonale Hypertonie

PVR =pulmonal-vaskuldrer Widerstand
TPG=transpulmonaler Gradient

Aktueller Stand

Die pulmonale Hypertonie (PH) ist durch den An-
stieg des (invasiv bestimmten) mittleren pulmo-
nal arteriellen Drucks (PAPm) auf >25mmHg in
Ruhe definiert (Normalwert 14+3mmHg). Sie
geht hdufig mit einer erheblichen Einschrankung
der Lebensqualitdt und Prognose einher. Ursache
sind meist vaskuldre Verdnderungen der Lunge,
welche eigenstdndig oder in Assoziation mit an-
deren Erkrankungen auftreten kénnen. Letztlich
fiihren diese Erkrankungen iiber eine Belastung
bzw. das Versagen des rechten Herzens zum Tod.

In den letzten Jahren konnten wesentliche Fort-
schritte in der Diagnostik und Therapie der PH,
insbesondere der pulmonal arteriellen Hyperto-
nie (PAH), erzielt werden. Diese wurden bei der
Aktualisierung der gemeinsamen Leitlinien der
European Society of Cardiology (ESC) und der Eu-
ropean Respiratory Society (ERS) zur Diagnostik
und Therapie der pulmonalen Hypertonie im Jahr
2015 beriicksichtigt [1]. Neu sind Anderungen
der himodynamischen Definitionen, der Emp-
fehlungen zum diagnostischen Vorgehen bei Ver-
dacht auf PH sowie zur Risikostratifizierung und
Therapie der PAH. SchlieRlich beinhalten die
neuen ESC/ERS-Leitlinien detaillierte Empfeh-
lungen zum Management anderer PH-Formen
wie der PH bei Linksherz- oder Lungenerkran-
kungen und der chronisch thromboembolischen
pulmonalen Hypertonie und definieren Kriterien
fiir spezialisierte Expertenzentren.

Definition und Klassifikation

Abgesehen von geringen Anpassungen teilen die
neuen Leitlinien die PH unverdndert in 5 Gruppen
ein, welche sich an Gemeinsamkeiten in Patho-
physiologie und Therapie orientieren (> Tab. 1).
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Hdmodynamisch wird weiterhin mit Hilfe des
pulmonal arteriellen Verschlussdruckes (PAWP)
unterschieden zwischen

» prd-kapilldrer PH: PAWP >15mmHg, Gruppen

1,3,4und 5 und

» post-kapillarer PH: PAWP >15mmHg, Gruppe 2
Neu in der himodynamischen Definition der pul-
monal arteriellen Hypertonie (PAH) ist das Erfor-
dernis eines pulmonalvaskuldren Widerstandes
(PVR) von >3 Wood-Einheiten. Damit findet ne-
ben dem Druckniveau die Verdnderung des Herz-
zeitvolumens besondere Beriicksichtigung.

Am hdufigsten tritt die PH in Assoziation mit
Linksherz- oder Lungenerkrankungen auf, wdh-
rend die PAH weiterhin selten ist. Die CTEPH wird
vermutlich immer noch in ihrer Haufigkeit unter-
schdtzt bzw. nicht ausreichend diagnostiziert.

Klinische Relevanz

Unverandert ist die korrekte Klassifikation der
PH die entscheidende Grundlage fiir eine
addquate Therapie und sollte in Zusammenar-
beit mit einem PH-Expertenzentrum erfolgen.

Diagnostik

Die Symptome der PH sind hdufig unspezifisch
wie

» Dyspnoe,

» Miidigkeit,

» korperliche Schwdche,

» Angina pectoris,

» trockener Husten und

» Synkopen.

Die Diagnose erfordert daher den klinischen Ver-
dacht sowie die Durchfiihrung gezielter Untersu-
chungen (> Tab. 2).

Zentrale Bedeutung besitzt hier die Echokardio-
grafie, welche hdufig eine erste Abschdtzung des
systolischen PAP (PAPsys) sowie eine Beurteilung
des rechten Herzens erlaubt. Ein abgeschdtzter
PAPsys von >50 mmHg spricht fiir eine hohe PH-
Wahrscheinlichkeit und sollte weiter abgeklart
werden, einschlieSlich Rechtsherzkatheter-Un-
tersuchung (I, C). Werte >35mmHg sollten beim
Vorliegen von PH-Risikofaktoren (z.B. Skleroder-
mie), Rechtsherzbelastungszeichen oder unkla-
rer Dyspnoe ebenfalls weiter abgekldrt werden
(Ila, B).

Im ndchsten Schritt wird beurteilt, ob Linksherz-
oder Lungenerkrankungen als hdufigste Ursa-
chen einer PH in Betracht kommen. Wenn ja,
steht die kardiologische bzw. pneumologische
Abkldrung zundchst im Vordergrund. Wenn dies
nicht der Fall ist, sollte die weitere Abkldrung in
Kooperation mit einem PH-Expertenzentrum er-
folgen.
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Bei jeder schweren PH ist die Ventilations-/Per-
fusions-Szintigrafie Bestandteil der initialen dia-
gnostischen Abkldrung. Sie bleibt die Methode
der Wahl zum Ausschluss einer chronisch throm-
boembolischen PH (CTEPH) und ist der CT-Angio-
grafie iiberlegen. Zur Bestdtigung der Diagnose
PH, der dtiologischen Abkldarung und der Ermitt-
lung des hdmodynamischen Schweregrades ist
die Rechtsherzkatheter-Untersuchung (RHK) er-
forderlich. Auch die Vasoreagibilitdts-Testung (neu:
indiziert nur noch bei IPAH, HPAH oder Medika-
menten-induzierter PAH) zur Erkennung mogli-
cher Kandidaten fiir eine Therapie mit Kalzium-
antagonisten gelingt nur invasiv und sollte
Experten-Zentren vorbehalten bleiben (I, C).

Erst die exakte Klassifikation der PH und die Be-
stimmung des Schweregrades der Erkrankung er-
lauben eine angemessene und effektive Therapie.
Grundlage dafiir ist eine angemessene Differenzi-
aldiagnostik, moglichst in Zusammenarbeit mit
einem PH-Expertenzentrum, auch um auslésen-
de oder assoziierte Erkrankungen sicher erken-
nen bzw. ausschlieBen zu kénnen.

Klinische Relevanz

Wichtig bleibt der klinische Verdacht bei
insgesamt eher unspezifischen Symptomen.
Die Echokardiografie als wichtigste nicht-
invasive Methode liefert meist erste Hinweise.

Therapie

Neu ist das Konzept der Risikostratifikation als
Grundlage fiir das therapeutische Vorgehen und
die prognostische Einschdtzung. Basierend auf der
zu erwartenden 1-Jahres-Mortalitdt werden Pati-
enten nach eingehender Untersuchung in solche
mit ,niedrigem Risiko“ (<5%), ,intermedidrem
Risiko“ (5-10%) oder ,hohem Risiko“ (>10%)
eingestuft. Zur Abschdtzung dieses individuellen
Risikos werden Symptome, funktionelle Klasse,
Belastungstests, Laboruntersuchungen, Echokar-
diografie und RHK gemeinsam bewertet (» Tab. 3),

» Elektrokardiogramm
» Rontgen-Thorax

» Echokardiografie
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Tab. 2 Diagnostische
Untersuchungen bei
Patienten mit Verdacht auf
pulmonale Hypertonie.

» Lungenfunktionstest und arterielle bzw. kapillare Blutgas-Analyse

» Ventilations- [ Perfusions-Szintigrafie

» Hoch-auflésende Computertomografie mit Kontrastverstarkung

» Kardiale Magnetresonanztomografie

» Blutuntersuchungen inklusive immunologisches Labor

» Abdomen-Ultraschall

» Rechtsherzkatheter (RHK) und ggf. Vasoreagibilitatstestung

» Pulmonalis-Angiografie
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Tab. 3 Abschdtzung der
1-Jahres-Mortalitdt bei
Patienten mit pulmonaler
Hypertonie [1].

Prognoseparameter?

Klinische Zeichen einer
Rechtsherzinsuffizienz

Progression der Symptome
Synkope
WHO-Funktionsklasse
6-Minuten-Gehtest

Kardiopulmonaler Belas-
tungstest (Spiroergometrie)

BNP | NTproBNP-
Plasmaspiegel

Bildgebung
(Echokardiografie, cMRT)

Hamodynamik

da keine einzelne Variable ausreichend Informa-
tionen liefern kann. Als Therapieziel gilt das Errei-
chen des Status ,geringes Risiko* fiir moglichst
viele Parameter. Diese Risiko-Abschdtzung wird
auch im Verlauf regelmdRig wiederholt und bei
nicht addquatem Therapieansprechen erfolgt eine
entsprechende Therapie-Eskalation.

Die neuen Leitlinien beschreiben eine Weiterent-
wicklung der PH-Therapie, welche nicht allein
durch Medikamente erfolgt, sondern eine kom-
plexe Gesamtstrategie darstellt. Diese umfasst
Allgemeinmafnahmen und supportive Therapi-
en, die Behandlung von vasoreaktiven Patienten
mit hochdosierten Kalziumantagonisten sowie
den Einsatz gezielter PAH-Medikamente als
Mono- oder Kombinationstherapie mit regelma-
RBiger Beurteilung des Therapieeffektes. Ultima
Ratio bleibt die Lungentransplantation.

Zu den unterstiitzenden TherapiemaBnahmen

gehoren z.B.

» Diuretika (I-C),

» Sauerstofflangzeittherapie
(wenn Pa02 <60 mmHg; I-C),

» Antikoagulation (I1Ib-C),

» Ausgleich einer Andmie/eines Eisenmangels
(IIb-C),

» Influenza- und Pneumokokkenimpfungen (I-C)
und

» betreutes korperliches Training in spezialisier-
ten Einrichtungen (I1a-B).

Als Neuerung fdllt die o.g. Empfehlung zur Anti-
koagulation etwas restriktiver aus und gilt nur
noch fiir Patienten mit IPAH, HPAH und durch
Medikamente oder Toxine verursachte PAH. Eine
effektive Kontrazeption wird unverdandert emp-
fohlen, da Schwangerschaft und Entbindung
weiterhin mit einem erheblichen Risiko fiir PH-
Patientinnen einhergehen. Die effektive Rhyth-
muskontrolle bei PH-Patienten mit Vorhofflim-
mern oder Vorhofflattern wird zunehmend als
Therapieziel wahrgenommen und ist mit einer
giinstigeren Prognose assoziiert. Neben der me-
dikament6sen Therapie mit Amiodaron gewinnt
hier die interventionelle elektrophysiologische
Therapie an Bedeutung.

Fir die gezielte Therapie der PAH stehen in
Deutschland mittlerweile zahlreiche Medikamente
aus verschiedenen Substanzklassen zur Verfiigung.
Diese umfassen Endothelin-Rezeptor-Antagonisten
(ERA; Ambrisentan, Bosentan, Macitentan), Phos-
phodiesterase-5 Inhibitoren (PDE5i; Sildenafil, Ta-
dalafil), einen sGC-Stimulator (Riociguat) sowie
Prostazyklin-Analoga (Epoprostenol, [loprost, Tre-

Geringes Risiko <5% Intermedidres Risiko 5-10%  Hohes Risiko >10%
nicht vorliegend nicht vorliegend vorliegend

nein langsam schnell

nein gelegentliche Synkopen® wiederholte Synkopen®
I, 1l \%

>440m 165-440m <165m

Hochstwert VO,>15ml/min/
kg (>65% pred.)
VE [VCO,-Slope <36

BNP<50ng/!
NTproBNP <300ng/|

RA-Fliche <18 cm?
kein Perikarderguss

Hochstwert VO,11-15ml/
min kg (35-65% pred.)
VE [ VCO,-Slope 36 -44

BNP50-300ng/|
NTproBNP 300-1400ng/|

RA-Fliche 18 - 26 cm?
kein oder minimaler Perikard-

Hochstwert VO,<11ml/min/
kg (<35% pred.)
VE[VCO,-Slope 245

BNP>300ng/|
NTproBNP>1400ng/|

RA-Fliche >26 cm?
Perikarderguss

erguss
RAP <8 mmHg RAP 8 -14mmHg RAP>14 mmHg
Cl122,5!/min/m? C12,0-2,41/min/m? C1<2,0l/min/m?
SvO,>65% SvO, 60-65% SvO,<60%

BNP=Brain Natriuretic Peptide; Cl=Herzindex; SvO2 = gemischt-vendse Sauerstoffsattigung; NT-proBNP =N-terminales Pro Brain
Natriuretic peptide; pred. =vorhergesagt; RA=rechter Vorhof: RAP=rechter Vorhofdruck; VO2 = Sauerstoffaufnahme;

VE/VCO2 = Atemdquivalent fiir Kohlendioxid; WHO = World Health Organization; 6MWT = 6-Minuten-Gehtest.

Die meisten der vorgeschlagenen Variablen und Hochstwerte basieren auf der Meinung von Experten. Sie kdnnen Informationen
hinsichtlich der Prognose liefern und kénnen fiir Therapieentscheidungen verwendet werden, die Anwendung beim einzelnen
Patienten muss jedoch mit Bedacht erfolgen.
bGelegentliche Synkope wihrend schneller oder schwerer Belastung oder gelegentliche orthostatische Synkope bei einem ansonsten

stabilen Patienten.

“‘Wiederholte Episoden einer Synkope, auch bei geringer oder regelméaRiger kérperlicher Aktivitat.
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prostinil) bzw. einen Prostazyklin-Rezeptor-Ago-
nisten (Selexipag). Mit Macitentan [2], Riociguat [3]
und Selexipag [4] wurden kiirzlich 3 neue Substan-
zen zugelassen, welche in dem neuen Therapiealgo-
rithmus beriicksichtigt werden. Riociguat erhielt
als erstes Medikament die Zulassung fiir die Thera-
pie der nicht-operablen oder rezidivierenden
CTEPH.

Ebenfalls neu bewertet wurde der Stellenwert ei-
ner gezielten Kombinationstherapie: Erstmals
konnte in der AMBITION-Studie gezeigt werden,
dass eine initiale Kombinationstherapie (Ambri-
sentan+Tadalafil) bei therapienaiven Patienten
mit PAH der jeweiligen Monotherapie iiberlegen
war [5]. Bereits in den Zulassungsstudien fiir Rio-
ciguat, Macitentan und Selexipag fiel auf, dass der
primdre Studienendpunkt nicht nur bei behand-
lungsnaiven Patienten, sondern auch bei solchen,
die mit anderen Substanzklassen vorbehandelt
waren, signifikant verbessert wurde.

Unverdndert haben Kalziumantagonisten nur bei
Patienten mit IPAH, HPAH oder Medikamenten-
induzierter PAH einen Stellenwert, welche in der
0.g. Vasoreagibilitdts-Testung am Expertenzent-
rum die Responder-Kriterien erfiillen (I-C).

Klinische Relevanz

Neu sind die Risiko-Orientierung sowie der
zunehmende Stellenwert einer friihen
Kombinationstherapie als Teile einer komple-
xen Gesamtstrategie der PH-Therapie mit
mehreren neu zugelassenen Medikamenten.

PH bei Linksherzerkrankungen

Die PH in Assoziation mit Linksherzerkrankun-
gen (Gruppe 2) ist mit einem Anteil von bis zu
50% aller Fille die hdufigste Form der PH [6] und
ist vor allem bei Patienten mit Herzinsuffizienz
untersucht. Neben anamnestischen Angaben und
Klinischer Prdsentation, EKG-Befunden, echokar-

diographischen Zeichen und anderen bildgeben-
den Verfahren konnen insbesondere Risikofak-
toren fiir Herzerkrankungen (bekannte KHK,
arterielle Hypertonie, Diabetes mellitus, Adiposi-
tas, Vorhofflimmern, etc.) den Verdacht auf eine
Linksherzerkrankung als Ursache der PH lenken.

Diese Patienten haben eine post-kapillire PH
(PAWP >15mmHg) und pathophysiologisch steht
die passive Riickwirts-Ubertragung erhéhter
Fillungsdrucke in die pulmonale Strombahn im
Vordergrund. Allerdings kann diese chronische
pulmonal vendse Stauung zusdtzliche Kompo-
nenten triggern (z.B. Vasokonstriktion und vas-
kuldres Remodeling), welche zu einem weiteren
Druck- und Widerstandsanstieg fithren.

Bislang wurde der transpulmonale Gradient (TPG
=Differenz zwischen PAPm und PAWP) heranzo-
gen, um eine ,,passive” PH (TPG <12 mmHg) von
einer ,reaktiven“ bzw. ,out-of-proportion“ PH
(TPG 212 mmHg) abzugrenzen. Dieses Ziel wurde
in der Praxis jedoch nicht zuverldssig erreicht, so
dass die neuen Leitlinien eine neue Sub-Klassifi-
kation einfiihren: je nach diastolischem Druck-
gradienten (DPG=diastolischer PAP-PAWP) und
pulmonal vaskuldrem Widerstand (PVR) wird
nun zwischen isoliert post-kapilldrer PH (Ipc-PH)
und kombiniert post- und prd-kapillirer PH
(Cpc-PH) unterschieden.

Ob sich diese neue Einteilung in der Praxis bewdh-
ren wird, bleibt Gegenstand aktueller Diskussio-
nen, insbesondere die fakultative (und/oder) Ein-
beziehung des PVR (siehe Beitrag Rosenkranz et.
al. in diesem Heft [13]). Bei der Therapie dieser Pa-
tienten steht weiterhin die mdglichst optimale
Therapie der Linksherzerkrankung mit optimaler
Nachlastsenkung und Volumenkontrolle im Vor-
dergrund (I, C). Aktuelle Daten weisen jedoch da-
rauf hin, dass dieses Ziel noch nicht hdufig genug
erreicht wird [7]. Eine gezielte Therapie mit ,PAH-
Medikamenten“ wird fiir diese Patienten in den
Leitlinien weiterhin abgelehnt (IIl, C), nachdem
kontrollierte Studien keine positiven Ergebnisse

Definition Charakteristika® Klinische Gruppen®
Post-kapilldre PH PAPm =25 mmHg 2. PHinfolge von Linksherz-
PAWP>15mmHg erkrankungen
5. PH mit unklarem und [ oder
multifaktoriellem Mechanismus
Isoliert post-kapillare PH DPG <7mmHg und/ oder
(Ipc-PH) PVR <3 WE
Kombiniert post-kapilldre und DPG 27 mmHg und/ oder
pré-kapilldre PH (Cpc-PH) PVR >3 WE*

HZV =Herzzeitvolumen, DPG = diastolischer Druckgradient; PAWP = pulmonal arterieller Verschluss-
druck; PVR =pulmonal vaskuldrer Widerstand; WE =Wood-Einheiten.

Alle Werte werden in Ruhe gemessen.
bs. Tab. 1

“Wood-Einheiten werden dyn*sek*cm vorgezogen.
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Tab. 4 Subklassifikation der
pulmonalen Hypertonie.
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zeigten [8 - 10]. Allenfalls in selektierten Einzelfdl-
len kann eine derartige Therapie probatorisch in
enger Abstimmung mit einem PH-Zentrum erfol-
gen [11], bevorzugt im Rahmen klinischer Studien.

Klinische Relevanz

ZahlenmdRig wichtigste PH-Gruppe, fir die
weiterhin die Leitlinien-gerechte Therapie der
Herzinsuffizienz im Vordergrund steht.
PAH-Medikamente sind hier nicht zugelassen
und kommen allenfalls fir Einzelfélle im
Rahmen von Studien oder an PH-Expertenzen-
tren in Betracht.

PH bei Lungenerkrankungen

Die zahlenmdRig zweitgrofSte PH-Gruppe (ca.
30-45%) bilden die Patienten mit Lungenerkran-
kungen (Gruppe 3). Wie in der Gruppe 2 gilt auch
fiir Patienten mit Lungenerkrankungen, welche
eine PH entwickeln, eine deutlich schlechtere
Prognose mit hdufigeren Hospitalisationen. Die
betroffenen Patienten leiden am hadufigsten an ei-
ner COPD, einer Lungenfibrose oder CPFE (com-
bined pulmonary fibrosis and emphysema).
Wadhrend leichte Steigerungen des PAPm (bis
25mmHg) bei Patienten mit Lungenerkrankun-
gen sehr hdufig sind, bleiben Werte >40 mmHg
selten. Mit dem Ziel schwere Formen der PH bei
Patienten mit Lungenerkrankungen zu definieren
(welche moglicherweise mit PAH-Medikamenten
behandelt werden konnten) wurden als neue
Grenzwerte ein PAPm >35mmHg oder die Kom-
bination eines PAP >25mmHg und einem Herz-
index <2,51/min/m? gewdhlt [1]. Hier besteht
eine Diskrepanz zu fritheren Empfehlungen [12],
die Gegenstand aktueller Diskussionen bleibt (sie-
he Beitrag Rosenkranz et. al. in diesem Heft [13]).

Diagnostisch wird die Echokardiografie bei ver-
muteter PH empfohlen (I, C). Fiir Patienten mit
echokardiografischen Zeichen einer schweren PH
oder einer schweren rechtsventrikuldren Dys-
funktion wird eine Uberweisung an ein PH-Ex-
pertenzentrum empfohlen (I, C).

Therapeutisch steht weiterhin die optimale The-
rapie der Lungenerkrankung inklusive Lang-
zeitsauerstofftherapie im Vordergrund (I, C). Fiir
Patienten mit schwerer PH oder schwerer Rechts-
herzinsuffizienz sollte die Uberweisung an ein
PH-Expertenzentrum zur individuell angepass-
ten Therapie erwogen werden (Ila, C). Eine
Rechtsherzkatheter-Untersuchung wird bei V.a.
PH nicht empfohlen, es sei denn therapeutische
Konsequenzen werden erwartet (z.B. Lungen-
transplantation, alternative Diagnosen wie PAH
oder CTEPH, potenzieller Einschluss in eine klini-
sche Studie) (III, C). PAH-Medikamente werden
fiir Patienten mit PH in Folge von Lungenkrank-
heiten nicht empfohlen (III, C).

Klinische Relevanz

ZahlenmdRig ebenfalls wichtige PH-Gruppe.
Auch hier steht die Leitlinien-gerechte
Therapie der Lungenerkrankung im Vorder-
grund. PAH-Medikamente sind hier nicht
zugelassen und kommen allenfalls fiir einzelne
Patienten mit schwerer PH an PH-Expertenzen-
tren in Betracht.

Chronisch thromboembolische PH

Eine chronisch thromboembolische pulmonale
Hypertonie (CTEPH) besteht bei einem PAPm
>25mmHg, wenn nach mindestens 3-monatiger
effektiver Antikoagulation segmentale oder gro-
Bere Pulmonalarterien durch fibrosierte Throm-
boembolien obstruiert oder verschlossen sind.
Fiir die Diagnose wird der Nachweis eines Perfu-
sionsdefektes bzw. einer Gefdfldsion mittels
Ventilations / Perfusions-Szintigrafie, Computer-
bzw. MR-Tomografie oder Pulmonalisangiografie
gefordert. Neu definiert wird das Krankheitsbild
der chronisch thromboembolischen Lungener-
krankung (CTED), bei der die genannten Kriterien
erfiillt sind obwohl der PAPm in Ruhe noch unter
25mmHg liegt.

Der klinische Verdacht einer CTEPH ist besonders
wichtig, auch bei Patienten ohne Lungenembolie
in der Anamnese. Diagnostisch ist die Ventila-
tions [ Perfusions-Szintigrafie die Methode der
Wahl und der CT iiberlegen. Gesichert wird die
Diagnose im Rechtsherzkatheter, ggf. ergdnzt
durch eine Pulmonalisangiografie und CT.

Die Pulmonale Endarteriektomie (PEA) ist die
Therapie der Wahl, falls keine schwerwiegenden
Kontraindikationen (Komorbiditdten) vorliegen.
Die intrahospitale Letalitdt liegt in spezialisierten
Zentren (>50PEAs/Jahr) <3,5% und die Mehrzahl
der Patienten erfdhrt postoperativ eine deutliche
Linderung der Symptome bei hdufig nahezu voll-
standig normalisierter Himodynamik.

Die supportive medikamentose Therapie der
CTEPH besteht aus Antikoagulanzien und Diure-
tika sowie Sauerstofflangzeittherapie bei Hypox-
dmie. Eine lebenslange Antikoagulation wird
auch nach PEA empfohlen. Hiaufig werden bereits
neue orale Antikoagulanzien eingesetzt, obwohl
es dafiir keine Daten zur Effektivitdt und Sicher-
heit bei CTEPH gibt. Neu als medikamentdse The-
rapieoption ist bisher nur Riociguat zur Therapie
der inoperablen oder persistierenden/wieder-
kehrenden CTEPH nach PEA zugelassen. Als The-
rapieoption fiir nicht-operable CTEPH-Patienten
gewinnt die pulmonale Ballonangioplastie (BPA)
an Bedeutung (IIb, C), sollte allerdings ausge-
wadhlten Expertenzentren vorbehalten werden.
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Klinische Relevanz
Bei vermutlich weiterhin hoher Dunkelziffer ist

es besonders wichtig diese PH-Ursache zu
beriicksichtigen und z. B. friihzeitig eine
Lungenszintigrafie durchzufiihren. Die
Therapieoptionen haben sich entscheidend
verbessert: an erster Stelle steht die Operation
(PEA) aber es stehen auch medikamentdse
(Riociguat) und interventionelle Optionen
(BPA) zur Verfligung.
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