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1. Die Pulmonale Hypertonie

1. Die Pulmonale Hypertonie

1.1. Pulmonale Hypertonie -
die Erkrankung im Uberblick
(fiir den interessierten Laien)

Der Blutkreislauf ldsst sich untergliedern in einen
groflen Korperkreislauf und einen kleinen Lun-
genkreislauf (1= Abb. 1.1).

GroRBer Kérperkreislauf

. Sat ich

B sauerstoffarm ‘

Kapillargewebe ‘

Kleiner
Lungen-
kreislauf]
rechts

Kleiner
Lungen-
kreislauf
links

Herz-
kammer

Herz-
kammer

GroBer Kérperkreislauf

Abb. 1.1: Sauerstoffarmes Blut (blau) wird vom rech-
ten Herzen in die Lunge gepumpt. Dort wird es mit
Sauerstoff angereichert und dem linken Herz zuge-
fuhrt.

Bei der Pulmonalen Hypertonie verursacht eine
Verengung der Lungenarterien eine Erh6hung des
Gefiflwiderstandes im kleinen Kreislauf (Lungen-
kreislauf). Dadurch kommt es zu einem Anstieg
des Blutdruckes im Lungenkreislauf und zu einer
Behinderung der Diffusion (Gasaustauschstorung
zwischen Sauerstoff und Kohlendioxid).

1.1.1. Die Belastung des rechten Her-
zens bei der Pulmonalen Hypertonie

Als Folge des hohen Gefifwiderstandes im kleinen
Kreislauf steigt die Druckbelastung auf das rechte
Herz. Das rechte Herz pumpt das verbrauchte sau-
erstoffarme Blut aus dem Korper zur Wiederauf-
bereitung in den Lungenkreislauf. Der Blutdruck
im Lungenkreislauf betragt physiologisch nur ein

Zehntel des Blutdruckes im grolen Kreislauf. Weil
das rechte Herz nur gegen diesen sehr geringen Ge-
falwiderstand anpumpen muss, ist es im Gegen-
satz zum linken Herz nur mit einer diinnen Mus-
kelwand ausgestattet (= Abb. 1.2 oben).

Steigt nun durch den hohen GefifSwiderstand im
Lungenkreislauf die Druckbelastung auf das rechte
Herz, passen sich zundchst die Muskelfasern der
rechten Herzwand dem wachsenden Druckan und
verdicken sich. Auf Dauer tiberlastet der Lungen-
hochdruck die von Natur aus diinne Muskelwand
des rechten Herzens. Der Herzmuskel tiberdehnt
und wird geschidigt (.= Abb. 1.2 unten).

Physiologische Verhiltnisse

Rechter l Linker

Ventrikel

Rechter Linker
Ventrikel Ventrikel

(e

Pathophysiologische Verhiltnisse
bei der Pulmonalen Hypertonie

Rechter
Ventrikel

Ventrikel

Linker
Ventrikel

Linker
Ventrikel

Rechter
Ventrikel

Abb. 1.2: Oben: Physiologische Ventrikel des rech-
ten und linken Herzens. Das linke Herz hat einen run-
den Querschnitt und eine dicke Muskelwand und kon-
trahiert sich konzentrisch. Das rechte Herz hat einen
ovalen Querschnitt und eine diinne Muskelwand. Bei
Kontraktion verkirzen sich die Muskelfasern in Rich-
tung Herzspitze. Durch diese unterschiedliche Muskel-
faserausrichtung des linken und rechten Herzens kann
in der gemeinsamen Kontraktion das Blut mit unter-
schiedlichem Druck in die beiden Kreislaufe gepumpt
werden. Unten: Pathophysiologisch veranderte Ven-
trikel bei pulmonaler Hypertonie. Bei erhdhter Vorlast
Uiberdehnt der rechte Ventrikel. Die hohe Volumenbe-
lastung des rechten Ventrikels komprimiert den linken
Ventrikel.
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Als Resultat entwickelt sich hiufig eine Rechts-
herzinsuffizienz (eine Schwiche des rechten Her-
zens). Diese schrinkt die korperliche Belastbarkeit
der Betroffenen stark ein. Jede zusitzliche Volu-
menbelastung der rechten Herzkammer (Vorlast-
erhohung), wie sie beim Biicken oder nach Press-
atmung geschieht, kann gefihrliche bis lebens-
bedrohliche Folgen haben. Deshalb muss bei Pul-
monaler Hypertonie das rechte Herz vor Uber-
lastung im Alltag und bei sportlichen Aktivititen
geschiitzt werden.

1.1.2. Die haufigsten Symptome

Die Pulmonale Hypertonie beginnt meist mit
unspezifischen Symptomen wie einer schnellen
Ermudbarkeit bei korperlicher Belastung und
Atemnot. Im weiteren kann es zu Ohnmachts-
anfillen kommen (= Tab. 1.1).

Dyspnoe unter Belastung 85 %
Synkopen 19 %
Erschopfung 24 %
Schwindel 15 %
Palpitationen 12 %
Odeme 22 %

Tab. 1.1: Symptome bei Diagnose einer IPAH/HPAH,
US REVEAL Register, Barst et al., J Heart Lung Trans-
plant 2009; 28: 146 (Poster).

1.1.3. Die Einschdtzung des Schwere-
grades der Erkrankung

Die Auswirkung der Pulmonalen Hypertonie auf
die korperliche Leistungsfihigkeit und damit die
Einschitzung des Schweregrades der Erkrankung
wird anhand einer Klassifikation der Weltgesund-
heitsorganisation (abgekiirzt: WHO) durchge-
fithrt (= Tab. 1.2).

I e Die korperliche Leistungsfihigkeit
ist nicht beeintrichtigt.

¢ Eine normale korperliche Belastung
verursacht weder Kurzatmigkeit,
Miidigkeitsgefiihl, Brustschmerzen
oder Unwohlsein noch das Gefiihl
einer Ohnmacht nahe zu sein.

1I e Keine Beschwerden in Ruhe.

e Eine normale korperliche Aktivitat
fihrt zu Kurzatmigkeit, Mudig-
keitsgefiihl, Brustschmerzen oder
Unwohlsein oder das Gefiihl einer
Ohnmacht nahe zu sein.

III e Keine Beschwerden bei Ruhe.

e Minimale korperliche Belastungen
fithren zu Kurzatmigkeit, Miidig-
keitsgefiihl, Brustschmerzen oder
Unwohlsein oder das Gefiihl einer
Ohnmacht nahe zu sein

v e Unfihig irgendeine korperliche
Aktivitat durchzufthren.

¢ Kurzatmigkeit und/oder Mudig-
keitsgefithl kénnen in Ruhe vor-
kommen.

e Die Symptome verstirken sich bei
der kleinsten Aktivititssteigerung.

Tab. 1.2: WHO-Klassifikation des Schweregrades der
Pulmonalen Hypertonie. Hoeper et al., European
Guidelines 2009, Pneumologie 2010;64(7).

1.1.4. Die Rechtsherzkatheter-
untersuchung

Die Rechtsherzkatheteruntersuchung ist die ver-
pflichtende Untersuchung fiir die Diagnosestel-
lung und genaue Charakterisierung der Pulmona-
len Hypertonie.

Hierbei wird tiber drei verschiedene Zugangswege
mit Hilfe eines Katheters der mittlere Druck in der
Lungenarterie gemessen (% Abb. 1.3). Der nor-
male Blutdruck im Lungenkreislauf betrigt 14 +
3 mmHg (Millimeter Quecksilbersdule). Ist der
Druck auf>25 mmHg erhéht, spricht man von der
Pulmonalen Hypertonie.
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Abb. 1.3: Zugangswege bei der Rechtherzkatheteruntersuchung.

1.1.5. Die Einteilung der Pulmonalen
Hypertonie

Je nach Ursache der Pulmonalen Hypertonie teilt
man die Erkrankung in verschiedene Formen ein
(= Tab. 1.3). Neben einer spontanen Erkrankung
ohne ersichtlichen Grund ("idiopathisch") gibt es
eine genetische Veranlagung ("familidr") der Pul-
monalen Hypertonie. Auch bestimmte Medika-
mente oder Drogen konnen die Erkrankung verur-
sachen. Zudem kann sich aus einer bereits beste-
henden Vorerkrankung eine Pulmonale Hyper-
tonie entwickeln (z.B. bei Linksherzerkrankungen
oder Lungenerkrankungen).

1.1.6. Die Entstehung der Pulmonal
Arteriellen Hypertonie

Bei der Pulmonalen Arteriellen Hypertonie liegt
meist eine Schidigung der innersten Gefiflwand-
zellen der Lungenarterien vor. In deren Folge
kommt es

P> zu einer Verengung der Gefifle

P zu einer Verdickung der Gefiflwandschicht

P zu lokalen Blutgerinnseln

1.1.7. Medikamente zur Behandlung
der Pulmonal Arteriellen Hypertonie

Leider steht derzeit nur fiir die Klassifikation der

pulmonal arteriellen Hypertonie eine medika-

mentose Therapie zur Verfiigung. Hierbei unter-

scheidet man zwischen drei Substanzklassen

P Endothelin-Rezeptor-Antagonisten

P Phosphodiesterase-5-Inhibitoren

P Prostanoide

P Riociguat: Stimulator der 16slichen Guanylat-
Cyclase (sGC)

Die Medikamente besitzen unterschiedliche Wirk-

weisen, allen gemein ist jedoch, dass sie zu einer Er-

weiterung der verengten Gefife fiithren und einem

Zellwachstum der Gefiflwand sowie der Bildung

von Blutgerinnseln entgegenwirken. All dies fithrt

zu einer Verringerung des Blutdrucks im Lungen-

kreislauf.

1.1.8. Unterstiitzende Behandlung
der Pulmonalen Hypertonie

Neben einer spezifischen Medikation (fiir die Pul-
monal Arterielle Hypertonie) stehen zusitzlich
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Pulmonale Arterielle Hypertonie (PAH)

e Idiopathisch (IPAH)
o Hereditir (HPAH)-BMPR2, ALK1
¢ Medikamenten-/Drogen-induziert
o Assoziiert mit (APAH):
- Kollagenose
- HIV-Infektion
- Portale Hypertension
- Kongenitale Vitien mit Li-Re-Shunt
- Schistosomiasis

- Hiamolytische Andmie
o Persistierende PH des Neugeborenen
Pulmonale venooklusive Erkrankung (PVOD) und pulmonale kapillire Himangiomatose (PCH)

PH bei Linksherzerkrankungen

e Systolische Herzinsuffizienz
¢ Diastolische Herzinsuffizienz
e Valvuldre Erkrankungen

PH bei Lungenerkrankungen/Hypoxie

e Chronisch obstruktive Lungenerkrankung
e Interstitielle Lungenerkrankung
¢ Andere Lungenerkrankungen mit gemischt-restriktivem/obstruktivem Muster
e Schlafbezogene Atemstorungen
o Erkrankungen mit alveoldrer Hypoventilation
e Chronischer Aufenthalt in grofler Hohe
¢ Bronchopulmonale Dysplasie (BPD)
e Pulmonale Fehlentwicklungen
Chronisch thromboembolische Pulmonale Hypertonie (CTEPH)
PH bei unklarer/multifaktorieller Ursache
e Himatologische Erkrankungen
e Systemerkrankungen

o Metabolische Erkrankungen
¢ Kongenitale Vitien (andere als Li-Re-Shunt)
e Sonstige

Tab. 1.3: Ursachen der Pulmonalen Hypertonie.
Auszug aus den ESC-EBS "Guidelines on the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension.", European
Heart Journal 2009:2493-2537.



