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Zusammenfassung

Die pulmonal arterielle Hypertonie (PAH) hat in den vergangenen Jahren eine zunehmende
klinische Bedeutung erlangt. Dies hat mehrere Ursachen. Einerseits steigt die Zahl erwach-
sener Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AHF), andererseits erreichen die Betroffe-
nen ein hoheres Lebensalter, was zu einer erhéhten Inzidenz und Schwere von Spatkompli-
kationen fihrt.

Besonders pradisponierend fur eine pulmonal arterielle Hypertonie sind Defekte der
Herzscheidewdnde oder Verbindungen der groBen Geféfie, die mit einer UbermaRigen
Lungendurchblutung einhergehen. Schatzungen zufolge entwickeln ca. 5-10 % der AHF-
Patienten im Laufe des Lebens tatsdchlich eine pulmonal arterielle Hypertonie. Die Lebens-
erwartung der Betroffenen ist deutlich reduziert.

Ein regelméafiges Screening auf PAH innerhalb dieser Patientengruppe ist daher emp-
fehlenswert. Echokardiografische Untersuchungen liefern hier wertvolle erste Hinweise.
Bei gesicherter Diagnose kdonnen moderne spezifische PAH-Medikamente nicht nur
Symptome lindern, sondern zum Teil auch das komplikationsfreie Uberleben verbessern.

LERNZIELE

Am Ende dieser Fortbildung kennen Sie ...
V' die relevanten Spatkomplikationen bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern,

v die unterschiedlichen Formen angeborener Herzfehler und das assoziierte Risiko,
eine PAH zu entwickeln,

v die Bedeutung einer frihzeitigen PAH-Diagnosestellung bei AHF-Patienten,

v das leitliniengerechte Vorgehen zur Bestimmung der sogenannten echokardio-
grafischen Wahrscheinlichkeit einer PAH,

V' die Empfehlungen fir den niedergelassenen Facharzt und Hausarzt zu Screening
und Nachsorge von AHF-Patienten.
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Gemal} der aktuellen Klassifikation der European Respiratory Society und der
European Society of Cardiology aus dem August 2015 wird die pulmonale Hyper-
tonie durch einen pulmonal arteriellen Mitteldruck von 25 mmHg oder mehr defi-
niert[1, 2].

Gruppe 1: pulmonal arterielle Hypertonie

Gruppe 2: PH bei Linksherzerkrankungen

Gruppe 3: PH bei Lungenerkrankungen und/oder Hypoxie
Gruppe 4: chronisch thromboembolische pulmonale Hypertonie

Gruppe 5: PH bei unklaren und/oder multifaktoriellen Ursachen

Die spezielle Definition der pulmonal arteriellen Hypertonie (PAH) erfordert ne-
ben der Erhéhung des mittleren pulmonal arteriellen Druckes Gber 25 mmHg auch
normale enddiastolische linksventrikulare Driicke, also einen pulmonal arteriellen
+Wedge"”-Druck (PAWP) von hochstens 15 mmHg, sowie eine nachgewiesene Er-
héhung des pulmonal vaskularen Widerstandes (PVR) Uber 3 Wood Einheiten.
Innerhalb der Gruppe 1 wird weiter unterschieden zwischen

— deridiopathischen PAH,

— dererblichen PAH,

— der medikamenten- und toxininduzierten PAH und
— dersogenannten assoziierten PAH.

Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AHF) werden in der Regel der assoziier-
ten pulmonal arteriellen Hypertonie zugeordnet.

Die pulmonal arterielle Hypertonie hat in den vergangenen Jahren eine zunehmen-
de klinische Bedeutung erlangt. Dies hat mehrere Ursachen. Zum einen steigt die
Zahl erwachsener AHF-Patienten in den westlichen Ladndern um ca. 60 % pro De-
kade. Hinzu kommt, dass die AHF-Patienten immer alter werden, was dazu fihrt,
dass Inzidenz und Schwere der Spatkomplikationen deutlich zunehmen [3, 4].

Haufig auftretende und relevante Spatkomplikationen bei Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern sind die Herzinsuffizienz, Herzrhythmusstérungen,
Herzklappenvitien und die pulmonal arterielle Hypertonie. Das Vorliegen einer
PAH bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern limitiert die Lebensqualitdt und
beeintrachtigt die Prognose dieser Patienten negativ.

Abbildung 1 zeigt die Entwicklung der AHF-Patientenzahlen in Deutschland. Die
Daten basieren auf Schatzungen von Kaemmerer und Hess [5]. Die blauen Bal-
ken zeigen die Werte der Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern, die grinen
Balken die der Kinder mit angeborenen Herzfehlern. Wahrend die Pravalenz bei
Kindern mit AHF stagniert, zeigt sich eine deutliche Zunahme bei den Erwachse-
nen mit angeborenen Herzfehlern. Dieser Trend wird sich in den nachsten Jahren
und Jahrzehnten mutmallich fortsetzen. Somit ist absehbar, dass eine betracht-
liche Zahl von Patienten in Zukunft eine pulmonale Hypertonie entwickeln wird
(® Abb. 1).
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Abbildung 1

HAUFIGKEIT DER PAH BEI AHF

Nicht alle Patienten mit angeborenen Herzfehlern sind einem erhéhten Risiko einer
pulmonal arteriellen Hypertonie ausgesetzt. Entscheidend ist die Art und Auspra-
gung der Fehlbildung. Besonders pradisponierend fir eine pulmonal arterielle Hy-
pertonie sind Shuntvitien, also Defekte der Herzscheidewande oder Verbindungen
der grof3en Gefél3e die mit einer GberméfRigen Lungendurchblutung einhergehen.
Beispiele fir solche Shuntvitien sind zum einen Vorhofseptumdefekte und zum an-
deren Defekte auf Ventrikelseptumebene, also Ventrikelseptumdefekte. Daneben
kénnen auch Defekte auf arterieller Ebene, zum Beispiel der offene Ductus Botalli,
pradisponierend fir eine pulmonal arterielle Hypertonie sein.

Die beschriebenen drei Formen stellen vergleichsweise einfache Shuntvitien
dar. Daneben existieren auch komplexe Herzfehler, die dadurch charakterisiert
sind, dass mehrere Fehlbildungen des Herzens vorliegen, die mit einem erhéhten
Lungenfluss einhergehen. Ein Beispiel einer solchen seltenen Malformation wére
der Truncus arteriosus communis.

Abbildung 2 zeigt beispielhaft einen Ventrikelseptumdefekt, hier als Substanz-
defekt in der Kammerscheidewand, der dazu fihrt, dass primar ein Links-Rechts-
Shunt vorliegt, das heif3t, das Blut fliel3t aus dem linken Ventrikel mit dem hoheren
Druck in den rechten Ventrikel mit dem niedrigeren Druck und dadurch auch in die
Lungenstrombahn. Dies fihrtin der Folge zu einer verstarkten Lungenperfusion [6].
(® Abb. 2).
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Die Inzidenz der PAH unter
AHF-Patienten betragt 5-10 %.
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Wie haufig ist die pulmonal arterielle Hypertonie bei angeborenen Herzfehlern?
Heute geht man davon aus, dass ca. 5-10 % der AHF-Patientenim Laufe des Lebens
tatsachlich eine pulmonal arterielle Hypertonie entwickeln. Das Risiko dafir hangt
stark vom zugrunde liegenden Herzfehler ab [3].

Wahrend zum Beispiel Patienten mit einem Vorhofseptumdefekt seltener eine
pulmonal arterielle Hypertonie entwickeln, manifestiert sich bei Patienten mit
Defekten auf arterieller Ebene wie beim Truncus arteriosus communis oder auf
ventrikularer Ebene wie beim Ventrikelseptumdefekt relativ haufig und frihzeitig
eine pulmonal arterielle Hypertonie [7-9].

Die Einteilung der pulmonal arteriellen Hypertonie bei angeborenen Herzfehlern
folgt der Pathophysiologie dieser Erkrankung und der vorangegangenen Therapie
(1, 21.

Die Extremform der pulmonalen Hypertonie bei einem angeborenen Herzfeh-
ler stellt das Eisenmenger-Syndrom dar. Es handelt sich hierbei um eine schwere
pulmonale Hypertonie mit systemischen oder suprasystemischen Lungendricken,
mit bidirektionalem Shunt oder vollstandiger Shunt-Umkehr. Klinisch liegen ibli-
cherweise eine Zyanose, eine sekundéare Erythrozytose und eine zyanosebedingte
Multiorganbeteiligung vor [10].

Daneben kénnen sich Patienten prasentieren, bei denen diese Shunt-Umkehr
noch nicht erreicht wurde und sich keine Zyanose zeigt. Zwar liegt eine pulmonal
arterielle Hypertonie vor, jedoch ist der Druck in der linken Herzkammer nach wie
vor hoher als in der rechten Herzkammer, sodass vorwiegend ein Links-Rechts-
Shunt besteht [10].

Weiterhin gibt es eine Subgruppe von PAH-Patienten mit kleinen hamodyna-
misch nicht relevanten Shuntvitien, die dennoch eine schwere pulmonal arterielle
Hypertonie entwickeln. Dies entspricht am ehesten einer idiopathischen pulmonal
arteriellen Hypertonie mit einem zufdllig bestehenden angeborenen Herzfehler
[10].

Schlief3lich gibt es Patienten, die sich einem operativen oder interventionellen
Defektverschluss unterzogen haben und dennoch eine pulmonal arterielle Hyper-
tonie entwickeln. Diese dhneln pathophysiologisch am ehesten den Patienten mit
idiopathischer pulmonal arterieller Hypertonie [10].

Eine rezente niederlandische Studie hat die Haufigkeit und die zugrunde liegenden
Diagnosen von AHF-Patienten ndher untersucht. Hierbei wurden retrospektive
Daten aus dem landesweiten niederlandischen CONCOR-Register ausgewertet. Es
konnten 5500 Erwachsene identifiziert werden, die einen angeborenen Herzfehler
mit einem Shuntvitium und somit ein erhéhtes Risiko fir eine PAH hatten. Hiervon
wurden in einer Zufallsstichprobe 1814 Patienten naher untersucht [11].

Die Forscher konnten zeigen, dass bei 135 der 1814 ausgewerteten Patienten
eine PAH nachweisbar war. Das entspricht einer Inzidenz von knapp Gber 7 %.

Bei den diagnostizierten pulmonal arteriellen Hypertonien handelte es sich
zum einen um Eisenmenger-Syndrome, zum anderen um Links-Rechts-Shunts so-
wie zufédllige pulmonal arterielle Hypertonien bei AHF. Einen grofRen Teil machten
jedoch Patienten aus, die bereits chirurgisch oder interventionell korrigiert worden
waren und dennoch eine PAH entwickelt hatten. Zudem hatten auffallig viele Pati-
enten nur einfache Shuntvitien [11].

In derselben Studie wurde untersucht, welchen Einfluss das Lebensalter auf
das Risiko einer PAH hat. Es zeigte sich eine positive Korrelation zwischen dem
Auftreten einer pulmonalen Hypertonie und dem Lebensalter. So hatten selbst
Patienten mit einfachen Defekten wie beispielsweise einem Vorhofseptumdefekt,
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die in jungen Jahren einen Verschluss erhalten hatten, ein deutlich erhhtes Risiko,
im Alter eine pulmonale Hypertonie zu entwickeln. Das Risiko einer pulmonalen
Hypertonie lag in der Gruppe der 60- bis 69-jahrigen AHF-Patienten bereits deut-
lich Gber 10 % [11].

PATHOPHYSIOLOGIE DER PAH BEI AHF MIT SHUNTVITIEN

Die Pathophysiologie der PAH bei angeborenen Herzfehlern mit Shuntvitien ist
charakterisiert durch einen initialen Links-Rechts-Shunt mit einer Volumen- und/
oder Druckbelastung der Lungengeféfde. Es kommt zwar initial zu einer Vasokons-
triktion der Lungengefal3e. Dieses ist allerdings nur ein passageres Problem.

Langfristig dominieren endotheliale Schadigungen des Lungengefafibettes
mit Freisetzung von lokalen GefdBmediatoren und einem histologischen Umbau
der Tunica media und Verdnderung der Adventitia. Histopathologisch kann man
nachweisen, dass es sich hierbei um eine Panvaskulopathie der LungengefdfRe mit
Umbau aller histologischen Schichten, einem sogenannten Remodelling, handelt
[12].

VERLAUF DER PAH BEI SHUNTVITIEN

Abbildung 3 illustriert die Entwicklung des Eisenmenger-Syndroms bei einem Pa-
tienten mit Ventrikelseptumdefekt. Initial prasentiert sich der Patient mit einem
Links-Rechts-Shunt Uber dem Ventrikelseptumdefekt mit einer Volumen- und
Druckbelastung des LungengefaRbettes. Uber die Zeit kommt es durch die Scha-
digung des LungengefdRbettes zu einer Erhdhung des pulmonal vaskuldren Wi-
derstandes und des pulmonal arteriellen Druckes. Dies fihrt letztendlich zu einem
systemischen oder suprasystemischen Druck in der rechten Herzkammer mit einer
Shunt-Umkehr und einer Zyanose des Patienten. Entscheidend ist, dass die Pro-
gression dieser pathophysiologischen Verdnderungen langsam voranschreitet und
in der Regel Jahre und Jahrzehnte in Anspruch nimmt (® Abb. 3).

SYMPTOME DER PAH BEI AHF

Die Symptome der pulmonal arteriellen Hypertonie bei angeborenen Herzfeh-
lern sind in der Regel unspezifisch. Der Beginn der Erkrankung ist zudem schlei-
chend, und die Symptome gleichen denen der kardialen Grunderkrankung. Zu den
Symptomen einer pulmonal arteriellen Hypertonie bei AHF gehoren insbesondere
zunehmende Belastungseinschrankung, Luftnot, MUdigkeit, Abgeschlagenheit,
Bendopnoe, gelegentlich auch Palpitationen und Herzrasen.

Klinische Zeichen der PAH kdnnen eine Rechtsherzinsuffizienz sein, charakteri-
siert beispielsweise durch periphere Odeme und Jugularvenenstau oder auskulta-
torisch durch einen dritten Herzton. Im Unterschied zu der idiopathischen PAH sind
Synkopen als fihrendes Symptom bei der PAH bei AHF eher selten.
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A: Ventrikel

Verhaltnis des basalen Diameters
rechter/linker Ventrikel >1,0

Abflachung des interventrikuldren

Septums (linksventrikuldrer Exzentrizi-

tatsindex >1,1 in der Systole und/oder

Diastole)

Tabelle 1

Echokardiographischen Variablen,
die auf eine PH hindeuten zur
Beurteilung der Wahrscheinlichkeit
einer pulmonalen Hypertonie zu-
satzlich zur Messung der Trikuspidal-
Regurgitationsgeschwindigkeit

6l

Eindeutige klinische Befunde der schweren PAH mit systemischen pulmonal arte-
riellen Dricken sind Trommelschlagelfinger, Uhrglasnagel und eine Zyanose. Diese
manifestieren sich in der Regel sehr spat und sind typische Zeichen eines Vollbildes
eines Eisenmenger-Syndroms.

B: Pulmonalarterie C: Vena cava inferior und rechter Vorhof

Rechtsventrikulare Ausfluss-Doppler- Durchmesser der Vena cava inferior
Akzelerationszeit <105 m/s und/oder >21 mm mit reduziertem Kollaps
mittsystolischer Schluss der Pulmonal-  (<50% bei forcierter oder

klappe (,Notching”) <20% bei ruhiger Inspiration)
Frihe diastolische pulmonale Flache des rechten Vorhofs
Regurgitationsgeschwindigkeit (end-systolisch) >18cm?
>2,2m/s

PA-Diameter >25 mm

FRUHZEITIGE DIAGNOSE

Die frihzeitige Erkennung der PAH bei angeborenen Herzfehlern ist entscheidend.
Die pulmonal arterielle Hypertonie geht mit einer eingeschrankten Lebensqualitat
von AHF-Patienten einher. Zudem ist die korperliche Leistungsfahigkeit dieser Pa-
tienten stark eingeschrankt. So konnte gezeigt werden, dass Eisenmenger-Patien-
ten die niedrigste maximale Sauerstoffaufnahme bei Belastung unter allen Arten
der AHF-Diagnosen aufweisen.

Entscheidend ist auch, dass die PAH in diesem Rahmen prognoserelevant ist.
AHF-Patienten mit PAH haben eine deutlich reduzierte Lebenserwartung ver-
glichen mit Patienten, die keine pulmonale Hypertonie entwickeln.

In den letzten Jahren wurden wirksame Medikamente zur Behandlung der pul-
monal arteriellen Hypertonie (PAH) zugelassen, die sowohl die Symptome als auch
die Prognose der Patienten deutlich verbessern kdnnen.

PAH-PATIENTEN: PROGNOSE NACH AHF-KORREKTUR

Die deutlich eingeschrdnkte Lebenserwartung von PAH-Patienten mit angebo-
renen Herzfehlern konnten Manes und Kollegen nachweisen. Das Forscherteam
hat hierzu insgesamt 192 konsekutive Patienten untersucht. Das Kollektiv enthielt
90 Patienten mit Eisenmenger-Syndrom, 48 Falle mit systemisch pulmonalen
Shunts, 10 Patienten mit kleineren Defekten und 44 Falle mit korrigierten Herz-
anomalien. Als Kontrolle dienten 278 Patienten mit idiopathischer PAH [13].

Die schlechteste Prognose hatten Patienten mit kleinen oder korrigierten De-
fekten. Das Uberleben von PAH-AHF-Patienten mit Defektverschluss lag nach
20 Jahren bei lediglich 36 %. Die Prognose der Patienten der Kontrollgruppe mit
idiopathischer PAH war sogar noch schlechter.

PROGNOSTISCHE DETERMINANTEN BEI EISENMENGER-PATIENTEN

Zur Einschatzung der individuellen Prognose oder des individuellen Risikos einer
pulmonal arteriellen Hypertonie bei AHF-Patienten eignen sich unterschiedliche
Parameter, die in Kombination einen Einblick in das individuelle Risiko geben. Die
entscheidenden Determinanten sind rechtsventrikulare Funktion und rechtsven-
trikuldres Versagen, das Vorliegen einer eingeschrankten WHO-Funktionsklasse,
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eine eingeschrankte 6-Minuten-Gehstrecke, eine deutlich erniedrigte Sauer-
stoffsattigungim arteriellen Blut, Eisenmangelzustédnde oder Eisenmangelandmie,
erhohte BNP-Werte sowie diverse echokardiografische Befunde, die auf eine ein-
geschrdnkte rechtsventrikuldre Funktion oder eine rechtsatriale Vergrofierung
hinweisen. Hdmodynamische Parameter der Herzkatheteruntersuchung kénnen
ebenso Hinweise auf eine individuelle Prognose geben [6].

EMPFEHLUNGEN FUR DEN NIEDERGELASSENEN FACHARZT
UND HAUSARZT: SCREENING UND NACHSORGE (1)

Die Empfehlungen zum Screening und der Nachsorge fur niedergelassene
Fach- und Hauséarzte tragen der Tatsache Rechnung, dass AHF-Patienten
mit Shuntvitien ein erhohtes Risiko haben, eine PAH zu entwickeln. Nach-
weislich besteht das erhohte Risiko zur Entwicklung einer PAH auch dann
fort, wenn im Kindesalter ein Defektverschluss chirurgisch oder interven-
tionell erfolgt ist. Somit ist regelmafiges Screening auf PAH empfeh-
lenswert, insbesondere da die klinischen Zeichen und die Symptome der
PAH in diesem Zusammenhang haufig nicht spezifisch sind. Echokardio-
grafisch wertvoll in der FrGherkennung der PAH sind insbesondere die Er-
hohung des rechtsventrikuldren systolischen Druckes, die Vergrof3erung
des rechten Ventrikels und eine Einschrankung der rechtsventrikularen
Funktion.

ECHOKARDIOGRAFISCHE WAHRSCHEINLICHKEIT EINER PAH

Die Leitlinien empfehlen, die Wahrscheinlichkeit einer pulmonalen Hypertonie
nach echokardiografischen Untersuchungskriterien abzuschatzen. Hierfir werden
beim Vorliegen einer Trikuspidalklappeninsuffizienz deren maximale Rickflussge-
schwindigkeit abgeschéatzt und graduiert sowie sonstige echokardiografische Hin-
weise fur eine pulmonale Hypertonie abgeleitet. In der Gesamtschau lasst sich die
Wabhrscheinlichkeit fUr eine Diagnose pulmonale Hypertonie als gering, intermedi-
ar oder hoch einschatzen.

Eine echokardiografisch nachgewiesene maximale Trikuspidalregurgitations-
geschwindigkeit Uber 3,4 m/s oder Werte im Bereich von 2,9-3,4 m/s mit zusatz-
lichen Zeichen einer PH zeigen das Vorliegen einer PAH mit einer hohen Wahr-
scheinlichkeit an. Demgegeniber wird bei einer maximalen TRV von 2,8 m/s oder
weniger (oder nicht messbar) in Abwesenheit von weiteren Zeichen der PH die
Wabhrscheinlichkeit einer PH als niedrig eingestuft [1].

Bei intermedidren Werten, die haufig erhoben werden, ist es entscheidend,
dass weitere Parameter bericksichtigt werden. Diese umfassen zum einen Vent-
rikeldiameter, das Vorliegen einer etwaigen Septumabflachung, die Messung der
pulmonalen Akzelerationszeit, die Messung des Durchmessers der Vena cava infe-
rior oder die Fldche des rechten Vorhofes.

Die Leitlinien weisen darauf hin, dass echokardiografische Hinweise aus min-
destens zwei verschiedenen der in Tabelle 1 abgebildeten Kategorien (A/B/C) vor-
liegen sollten, um den Level fir die Wahrscheinlichkeit der Diagnose einer PH mit-
hilfe der Echokardiografie zu benennen [1].

Die Abbildung 4 zeigt beispielhaft die Echokardiografie eines Patienten mit pul-
monal arterieller Hypertonie bei AHF. Deutlich zu erkennen ist die Vergréf3erung
des rechten Ventrikels (3%) im Vergleich zum linken Ventrikel. Die Erhéhung des
rechtsventrikuldren Druckes gemessen Uber der Trikuspidalklappeninsuffizienz mit
einem geschatzten systolischen Druck mit Uber 100 mmHg sowie eine Reduktion
der sogenannten TAPSE auf 15 mm weisen auf eine Einschrankung der rechtsven-
trikularen Funktion hin (® Abb. 4).
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Abbildung 4

Vergrolierter rechter Ventrikel
bei Patienten mit pulmonal
arterieller Hypertonie bei AHF

Bei Verdacht auf eine pulmonale Hypertonie oder bei Nachweis einer pul-
monalen Hypertonie im Rahmen eines Screenings sollten AHF-Patienten
in einem Uberregionalen Zentrum oder bei einem zertifizierten Kardiolo-
gen vorgestellt werden.

Zur Haufigkeit der Nachsorge empfiehlt sich, auch Patienten mit ein-
fachen Herzfehlern — und dies schlief3t selbst Patienten ein, die eine er-
folgreiche Intervention hinter sich haben — lebenslang einer Nachsorge
und Untersuchung auf eine etwaige PAH zuzufihren.

Patienten mit komplexen Herzfehlern bedirfen zudem einer regel-
mafigen, spezialisierten kardiologischen Betreuung. Je nach Schwere
der Erkrankung und etwaigen assoziierten Komplikationen sollte eine
ambulante Vorstellung in der Regel alle 6-12 Monate erfolgen [10].

Die Sicherung der Diagnose einer pulmonal arteriellen Hypertonie bei AHF erfor-
dert bis auf wenige Ausnahmen eine Herzkatheteruntersuchung. Eine isolierte
Rechtsherzkatheteruntersuchung ist meistens nicht ausreichend.

In der Regel ist eine Rechtsherz- und eine Linksherzkatheteruntersuchung bei
diesen komplexen Patienten erforderlich, wobei die Prozedur von einem erfahre-
nen Untersucher durchgefihrt werden sollte. Die Sicherung der Diagnose und die
Abschatzung des individuellen Patientenrisikos sowie insbesondere die Therapie-
einleitung sollten erfahrenen PH-Expertenzentren Uberlassen bleiben.
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Supportive Malinahmen sollten fester Bestandteil des Therapiemanagements
von PAH-AHF-Patienten sein. Hierdurch kdnnen sowohl die Morbiditat als auch
die Mortalitat — zusatzlich zur gezielten medikamentdsen Behandlung — verbes-
sert werden. Empfohlen werden beispielsweise korperliches Training, Prévention
von Infektionen, Vermeidung von Eisenmangelzustdanden, Rauchentwdhnung
oder psychologische Unterstitzung sowie der Einsatz von Diuretika bei Zeichen
der Rechtsherzinsuffizienz [14]. Wichtig sind zudem Lifestyle-Empfehlungen und
Aufklarung Uber mdgliche Risiken, insbesondere ist eine Schwangerschaft bei
Patientinnen mit pulmonal arterieller Hypertonie in der Regel kontraindiziert.

Die Antikoagulation ist bei diesen Patienten nicht regelhaft erforderlich,
sondern bleibt denen vorbehalten, die eine zusatzliche Indikation fir eine Anti-
koagulation wie Vorhofrhythmusstérungen haben. Entsprechend anderen Formen
der PAH wird auch bei der AHF-PAH eine Therapie mit Endothelin-Rezeptor-
Antagonisten (ERA), Phosphodiesterase-5-Hemmern und Medikamenten des
Prostazyklin-Signalweges bevorzugt.

Auch bei der AHF-PAH besteht ein Trend zu einer aggressiveren, proaktiven
Therapie und einer Abkehr von einer rein symptomorientierten Behandlung. Dies
soll zum einen die Prognose des Patienten verbessern, zum anderen eine opti-
mierte symptomatische Einstellung bewirken. Aktuelle Studien, wie SERAPHIN
oder GRIPHON, legen nahe, dass moderne spezifische PAH-Medikamente bei be-
stimmten AHF-PAH-Patienten nicht nur Symptome lindern, sondern zum Teil auch
das komplikationsfreie Uberleben verbessern kénnen [14].

Bei aggressivem Verlauf der Erkrankung und ungenigendem Ansprechen auf
ERA und PDE-5-Hemmer sollte auch eine frihzeitige Therapieerweiterung mittels
Medikamenten fir den Prostazyklin-Signalweg erwogen werden [14].

So konnte in der SERAPHIN-Studie gezeigt werden, dass eine Therapie mitdem
Endothelin-Rezeptor-Antagonisten Macitentan die Progression der Erkrankung
verzogern und den kombinierten priméren Mortalitdts-Morbiditdts-Endpunkt im
Vergleich zu Placebo um ca. 45 % reduzieren kann [15].

In der PATENT-2-Studie untersuchten Rosenkranz und Kollegen gezielt PAH-
Patienten mit korrigiertem angeborenen Herzfehler und konnten eine Verbesse-
rung der 6-Minuten-Gehstrecke und der Hamodynamik unter Therapie mit dem
I6slichen Guanylatcyclase-Stimulator Riociguat zeigen [16]. Spezifische Daten zum
komplikationsfreien Uberleben oder der Krankheitsprogression bei Patienten mit
angeborenem Herzfehler liegen bislang ebenso wenig vor wie eine Zulassung fir
diese Indikation.

Die PAH bei angeborenem Herzfehler ist eine chronisch progrediente Erkrankung,
die mit einer schlechten Prognose einhergeht. Auch Patienten nach Shunt-Korrek-
turin der Kindheit haben ein betrachtliches Risiko fir die Entwicklung einer pulmo-
nalen Hypertonie. Eine proaktive medikamentdse Behandlung ist winschenswert,
da sie mit einer Symptomlinderung und moglicherweise auch einer Verbesserung
der Prognose einhergeht. Viele Patienten nach Shunt-Korrektur werden nicht einer
regelmafRigen Nachsorge an Expertenzentren zugefihrt. Eine gewissenhafte Iden-
tifizierung und Anbindung dieser Patienten an Zentren wdren eine entscheidende
Voraussetzung zur Einleitung addquater Therapien, die die Prognose und Lebens-
qualitat dieser Patienten verbessern konnten.

© CME-Verlag 2019
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Bitte beachten Sie:
— DieTeilnahme am nachfolgenden CME-Test ist nur online méglich unter: www.cme-kurs.de

— Diese Fortbildung ist mit 2 CME-Punkten zertifiziert.
— Esistimmer nur eine Antwortmadglichkeit richtig (keine Mehrfachnennungen).

) Welcher Prozentsatz der AHF-Patienten entwickelt ) Die Entstehung des Eisenmenger-Syndroms ist
nach Auswertungen des niederlandischen CONCOR- charakterisiert durch ...

- - »
Registers eine PAH: 1. initialer Links-Rechts Shunt mit Schadigung des

D <1% Lungengefalibettes.
D 4-10 % 2.eine Progression Uber bidirektionalem Shunt zu
Rechts-Links Shunt zum Vollbild des Eisenmenger-
O 20% .
Syndroms mit Zyanose.
D 30% 3. eine rasche Progression der Verdnderungen Uber
D 40% WochenundMonatezum VollbilddesEisenmenger-
Syndroms.

) Das Risiko, eine pulmonale Hypertonie (PH) zu ent- 4. ein langsames Fortschreiten der pathophysiologi-
wickeln, liegt in der Gruppe der 60- bis 69-jihrigen schen Verf“mderun.gen Uber Jahre und Jahrzehnte
AHF-Patienten — der CONCOR-Registerstudie zufolge — zum Vollbild des Eisenmenger-Syndroms.
bei wie viel Prozent? D Nur Aussage 1 ist richtig.

O <aw (O Nur Aussage 2 ist richtig.

O <10% (O Aussagen1, 2 und 4 sind richtig.

D 10-20% O Nur Aussagen 3 und 4 sind richtig.

O3z0% (O Alle Aussagen sind richtig.

(O >50%

) Was st kein typisches Symptom der PAH bei AHF?
) Welche der folgenden Aussagen sind falsch?

Histopathologisch ist die PAH-AHF charakterisiert O dyspnoe
durch ... D Angina pectoris
1. endotheliale Schadigung. O Palpitationen
2. Umbau der Tunica media. D Herzrasen
3. Veranderung der Adventitia. D Rechtsherzinsuffizienz
4. Freisetzung von Gewebemediatoren.
5. reine Vasokonstriktion ohne histologische &) Typische klinische Befunde/Zeichen bei Patienten
Veranderungen. mit Eisenmenger-Syndrom sind:
D Nur Aussage 2 ist falsch. 1. Zyanose
D Nur Aussage 5 ist falsch. 2. Blasse
D Aussagen 1 bis 3 sind falsch. 3. Trommelschlegelfinger
(O Aussagen 3, 4 und 5 sind falsch. 4. Uhrglasnégel
(O Alle Aussagen sind falsch. 5. Aszites

D Nur Aussage 1 ist falsch.

D Nur Aussage 3 ist falsch.

D Nur Aussagen 2 und 5 sind falsch.
D Aussagen 3, 4 und 5 sind falsch.
D Alle Aussagen sind falsch.
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@)
O

O

)
O
O
O
O

Welche Aussage zur echokardiografischen Wahr-
scheinlichen einer PH ist falsch?

Eine maximale Trikuspidalregurgitationsgeschwindig-
keit (TRV) >3,4 m/s zeigt das Vorliegen einer PH mit
einer hohen Wahrscheinlichkeit an.

Bei Patienten, bei denen sich weder indirekte Zeichen
einer PH noch eine Trikuspidalklappenrefluxgeschwin-
digkeit von >2,8m/s finden, gilt die pulmonale Hyper-
tonie als eher unwahrscheinlich.

Eine maximale TRV im Bereich von 2,9-3,4 m/s mit
zusatzlichen Hinweisen auf eine PH zeigt das Vorliegen
einer PAH mit einer hohen Wahrscheinlichkeit an

Von einer hohen PH-Wahrscheinlichkeit wird auch dann
ausgegangen, wenn beim Nachweis einer Trikuspidal-
klappenrefluxgeschwindigkeit von 2,9-3,4m/s keine
weiteren, indirekten Zeichen einer PH im Echo zu finden
sind.

Weitere echokardiografische Hinweise fir eine PH
liefern der Ventrikeldiameter, das Vorliegen einer etwa-
igen Septumabflachung, die Messung der pulmonalen
Akzelerationszeit, die Messung des Durchmessers der
Vena cava inferior oder die Flache des rechten Vorhofes.

Haufig verwendete Therapeutika bei PAH-AHF sind:
1. Endothelin-Rezeptor-Antagonisten (ERA)
2.NSAIDs

3. Phosphodiesterase-Hemmern (PDE-H)

4. Medikamenten im Prostazyklin-Signalweg
5. Clopidogrel

Nur Aussage 1 ist falsch

Nur Aussage 3 ist falsch.

Nur Aussagen 2 und 5 sind falsch.

Aussagen 3, 4 und 5 sind falsch.

Alle Aussagen sind falsch.
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() Pradisponierend fijr eine PAH bei AHF sind:
1. Aortenisthmusstenose
2. Vorhofseptumdefekte
3. Ventrikelseptumdefekte
4. Fallot’sche Tetralogie
5. Ebstein'sche Anomalie

D Nur Aussage 1 ist richtig.

D Nur Aussagen 2 und 3 sind richtig.
D Nur Aussage 3 ist richtig.

D Aussagen 3, 4 und 5 sind richtig.
O alle Aussagen sind richtig.

£ Welcher Wirkstoff gehért zur Klasse der
Endothelin-Rezeptor-Antagonisten?

D Macitentan

(O sildenafil

D Domperidon

D lloprost

D Enalapril



