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Pulmonale Hypertonie und Intensivmedizin

Die pulmonale arterielle Hypertonie auf der Intensivstation

G. Domenighetti

Die pulmonale Hypertonie (PH) kommt
auf Intensivstationen haufig vor. Betroffen
sind Patienten, die ein als , akutes Rechts-
herzsyndrom” (ARHS) bekanntes Krank-
heitsbild aufweisen. Diese Falle missen
haufig aggressiv, mithilfe des Swan-Ganz-
Katheters, behandelt werden. Der Zustand
von Patienten mit diesem Syndrom kann
sich rasch verschlechtern, und bei einem
Stillstand Uberleben sie eine kardiopulmo-
nale Reanimation selten. Die Behandlung
des ARHS hangt entscheidend von der
(oder den) zu Grunde liegenden Ursache(n)
sowie vom Schweregrad des Syndroms bei
Eintritt ab. Dieser Schweregrad kann Folge
einer bereits lange vorbestehenden pulmo-
nalen arteriellen Hypertonie sein.

In Bezug auf die Pathogenese unterscheidet
man drei Hauptsituationen, die das kardio-
vaskuldre physiologische Gleichgewicht des

rechten Herzens verandern kénnen: Kon-
traktilitatsstorungen (z. B. akuter isolierter
Infarkt des rechten Ventrikels), Volumen-
Uberlastung des rechten Ventrikels (z. B.
primdre Trikuspidalregurgitation nach ei-
ner Endokarditis) und vor allem die akute
Drucklberlastung des rechten Ventrikels
(Tabelle 1), das pathophysiologische Bild,
das man auf Intensivstationen am hau-
figsten antrifft. Weitere klinische Aspekte
koénnen sich jedoch mit den drei zuvor be-
schriebenen Krankheitsbildern vermischen.
So kénnen eine schwere Sepsis oder ein
septischer Schock eine biventrikuldre Dys-
funktion und eine Zunahme des arteriellen
Lungenwiderstandes auslésen. Kongenita-
le Kardiopathien, ob korrigiert oder nicht,
sowie intrakardiale Shunts kénnen hinge-
gen Uber verschiedene pathophysiologi-
sche Mechanismen eine Dysfunktion des
rechten Ventrikels verursachen.

Internationaler Kongress der SGPH in Ziirich vom 30. bis 31.10.2009

Der 4. internationale Kongress der SGPH konzentriert sich auf neu gewonnene Erkennt-
nisse aus dem Bereich der pulmonalen Hypertonie, wobei Themen wie Epidemiologie,
Diagnose und Risikofaktoren behandelt werden. Am zweiten Tag finden Workshops mit
Experten zur Klassifikation, Behandlung und Therapie der pulmonalen Hypertonie statt.
Das Programm richtet sich in erster Linie an Pneumologen, Intensivmediziner, Kardiolo-
gen, Rheumatologen und Immunologen, jedoch aufgrund der breit gefacherten The-
matik auch an Internisten und Allgemeinpraktiker. Es erwartet Sie ein spannendes und
aktuelles Programm im Hotel Zurichberg in Zurich.

Programm und Anmeldung:
www.imk.ch/ssph2009



Tabelle 1, ,The Right Heart Syn-
drome”: Ursachen beim erhohten
Rechtsherz enddiastolischen Druck

® akute Lungenembolie

® systolische und/oder
diastolische Linksherz-
dysfunktionen

® Schibe von PH assoziiert mit
chronisch hypoxaemischen
Lungenerkrankungen

® Schibe von jedem PH-Typ

® ALI/ARDS

® Mechanische
Uberdruckbeatmung

® Perikardiale Erkrankungen

Krankheitsbilder, die haufig mit einer
DruckUberlastung des rechten Vent-
rikels und somit mit einem ARHS ein-
hergehen, sind eine schwere akute
Lungenembolie, eine systolische und
diastolische Dysfunktion im Zusammen-

hang mit einer ischamischen, metaboli-
schen und valvularen Kardiomyopathie,
hypoxamische Pneumopathien in der
Exazerbationsphase und eine exazerbier-
te chronische PAH (einschliesslich einer
chronischen thromboembolischen pul-
monalen Hypertonie, CTEPH). Nicht zu
vergessen sind akute Dysfunktionen des
rechten Herzens im Zusammenhang mit
einem Atemnotsyndrom des Erwachse-
nen (ARDS) und einer mechanischen Be-
atmung mit positivem Druck in Verbin-
dung mit positivem endexpiratorischem
Druck (PEEP). Letztere kann die Funktion
des rechten Ventrikels bedeutend ver-
schlechtern, besonders bei Patienten, die
an einer Pneumonie mit niedriger ,,Com-
pliance” wie dem ARDS oder einer Lun-
genfibrose in der akzelerieren Phase lei-
den. Hier kann eine schlecht eingestellte
Ventilation eine Reduktion des Herzmi-
nutenvolumens und des O,-Transportes
in die Peripherie verursachen. Hingegen
kann ein geringvolumiger Ventilations-
fluss, der einen Plateaudruck von 28 cm
H,O kaum Uberschreitet, in diesem Zu-

Die portopulmonale Hypertonie

A. Pagnamenta

Chronische Lebererkrankungen sind ein
bekannter Risikofaktor fir die Entwick-
lung von pulmonal vaskularen Krankhei-
ten wie das hepatopulmonale Syndrom
und die portopulmonale Hypertonie
(PPH). Die PPH ist definiert als das VVorhan-
densein von pulmonal arterieller Hyperto-
nie (PAH) im Rahmen einer portalen Hy-
pertonie. FUr die Diagnosestellung ist die
Rechtsherzkatheteruntersuchung obligat.
Sie erlaubt unter anderem die Differen-
zierung von zwei Situationen im Rahmen
einer portalen Hypertonie mit erhdhtem
mittleren pulmonal-arteriellen Druck aber
normalem pulmonal-vaskularen Wider-
stand: das hyperkinestische Syndrom und
die Hypervolamie. Die portale Hypertonie
per se und nicht die zugrunde liegende
Lebererkrankung scheint der entschei-
dende Faktor fur die Entwicklung einer
PPH zu sein.

Zwischen 2 und 6% der Patienten mit
portaler Hypertonie zeigen eine signi-
fikante pulmonale Hypertonie auf und
10% aller Patienten im franzdsischen
PAH Register haben eine PPH. Zurzeit

gibt es kontroverse Uberlebensdata fiir
PPH Patienten. Es stehen fir dieses Pati-
entenkollektiv zurzeit keine klaren prog-
nostischen Faktoren zur Verfligung. Mit
der retrospektiven Analyse des franzosi-
schen PAH Registers wurden zwischen
1984 und 2004 insgesamt 154 Pati-
enten mit PPH identifiziert. Die Uberle-
bensrate fir PPH Patienten betragt 88 %
im ersten, 75 % im dritten und 68 % im
funften Jahr. Sie ist mit den Uberlebens-
data von Patienten mit idiopathischer PH
vereinbar. Dank der multivariaten Regres-
sionsanalyse hat man folgende unabhan-
gige prognostische Faktoren identifiziert:
Vorhandensein einer Leberzirrhose (im
Vergleich zur extrahepathischen portalen
Hypertonie), deren Schweregrad und der
Cardiac Index bei der Erstevaluation. Im
Gegensatz zur idiopathischen PH ist die
NYHA funktionelle Klasse bei der Ersteva-
luation von PPH nicht mit der Langzeitpro-
gnose assoziiert.

Die Rolle der PAH Behandlungen bei Pati-

enten mit PPH ist zurzeit noch unklar, da
noch keine Daten von randomisiert kon-

sammenhang die beste Strategie bedeu-
ten. Neben der Thrombolyse bei einer
massiven Lungenembolie und einer kor-
rekten mechanischen Ventilationsstrate-
gie beruht die Behandlung des ARHS auf
dem Gleichgewicht der Gefasskapazitat
(Volumenfillung oder Diuretika), sowie
auf der Unterstitzung bei verminderter
Kontraktilitdt (Dobutamin) und einem
zusammengefallenen Herzminutenvolu-
men (Noradrenalin). Die in Bezug auf die
Lungenzirkulation selektiven vasoaktiven
Medikamente wie Epoprostenol oder int-
ravenoses lloprost und vor allem NO und
inhaliertes lloprost, welche die systemi-
sche Zirkulation nicht beeintrachtigen,
vermogen die rechtsventrikulare Nach-
last zu vermindern. Levosimendan, ein
. Calcium-Sensitizer” der Myofilamente,
ist ein biventrikulares Inotrop und kann
den pulmonalen Geféasswiderstand ver-
mindern. Es wird zurzeit in klinischen
Studien untersucht. Schliesslich kénnte
orales Sildenafil eine ,Crossover”-Be-
handlung zwischen der akuten und der
subintensiven Phase darstellen.

trollierten Studien fur das Patientenkol-
lektiv vorhanden sind. Die langzeitige
orale Antikoagulation ist kontraindiziert,
da haufig Gerinnungsstérungen und Oe-
sophagusvarizen vorhanden sind. Die Ca-
Antagonisten sind nicht indiziert, da die
Reversibilitatstestung sehr selten positiv
ist und sie die PH verschlechtern kénnen.
In offenen Studien zeigt die intraveno-
se kontinuierliche Behandlung mit Epo-
prostenol eine Verbesserung sowohl der
funktionellen als auch der hdmodynami-
schen Parameter auf. Trotz der potentiel-
len hepathischen Toxizitat darf Bosentan
auch bei Leberzirrhose Child-Pugh B und
C verabreicht werden. Sildenafil fuhr-
te in einer nicht kontrollierten Studie zu
einer Verbesserung des Gehtestes wie
auch der hamodynamischen Parameter.
Die Lebertransplantation steht bei PPH
Patienten mit einer erhéhten peri- und
postoperativen Mortalitdt in Verbindung,
welche mit dem Schwergrad der PAH as-
soziiert zu sein scheint. Als Kontraindika-
tion fur die Lebertransplantation gilt ein
mittlerer pulmonal arterieller Druck tber
50 mm Hg.



Die PHICUSS-1 Studie
A. Azzola

Morbiditat und Mortalitat auf Intensivsta-
tionen werden vermutlich durch die pul-
monal arterielle Hypertonie (PAH) beein-
flusst, allerdings sind bislang keine Daten
zur Pravalenz unter intensivmedizinischen
Bedingungen erhoben worden. Auch der
diagnostische und therapeutische Ansatz
zur PAH variierert erheblich im Vergleich
der verschiedenen Intensivstationen.

Die PHICUSS-1 Studie (Pulmonary Hyper-
tension on Intensive Care Unit Swiss Sur-
vey 1) ist eine SGPH initiierte prospektive,
multizentrische, nicht interventionelle Stu-
die mit dem primaren Ziel, die Pravalenz
der PAH und deren verschiedene Ursachen
auf schweizerischen Intensivstationen zu
erfassen. Zusatzlich untersucht die Stu-
die die bestehenden diagnostischen und
therapeutischen Ansdtze in Bezug auf
PAH auf schweizerischen Intensivstatio-
nen. Der 30-Tage-Verlauf, die Lange des
ICU-Aufenthaltes und die Mortalitdt bei

Erfahrungen aus der Praxis

Patienten mit PAH werden miterfasst. An
den teilnehmenden Zentren werden vor
Studienbeginn mittels eines Fragebogens
die lokalen Bedingungen und der diag-
nostische und therapeutische Zugang in
Bezug auf PAH erhoben. Wahrend des
vierwdchigen  Untersuchungszeitraumes
werden alle auf die teiinehmenden Inten-
sivstationen eintretenden Patienten auf
das Vorhandensein von PAH nach WHO
Richtlinien hin untersucht. Nur bei PAH Di-
agnose, Verdacht oder bei Vorhandensein
von Risikofaktoren werden zusatzliche In-
formationen Uber diagnostische und the-
rapeutische Massnahmen sowie klinische,
laborchemische und h&modynamische
Parameter erfragt. Des Weiteren wird bei
diesen Patienten das 30-Tage-Uberleben
erfasst. Die Datenerfassung ist im Allge-
meinen elektronisch vorgesehen, kann
jedoch auf speziellen Wunsch der Studien-
zentren hin auch in Papierform durchge-
fihrt werden. Wahrend der vierwdchigen

Interview mit Prof. Dr. med. Marco Maggiorini

Prof. Dr. med. Marco Maggiorini ist Fach-
arzt FMH fur Innere Medizin, Kardiologie
und Intensivmedizin. Neben dem leiten-
den Amt am Departement flr Innere
Medizin am Universitatsspital Zurich, ist
er einer der fihrenden Forscher auf dem
Gebiet der Hohenmedizin und aktives
Mitglied der Schweizerischen Gesellschaft
fur pulmonale Hypertonie.

Wie haufig wird eine PAH auf der In-
tensivstation diagnostiziert?

Es handelt sich nach wie vor um eine sel-
tene Krankheit, wobei man auch die un-
terschiedlichen Definitionen bei der Diag-
nose berdcksichtigen muss. Schliesst man
Herzinsuffizienzpatienten — bei welchen
eine PAH oft vorkommt — aus, kommen wir
vielleicht auf eine Neudiagnose pro Monat.
Werden sogenannte Sekundére, also die
Gruppe zwei der PH nach WHO Definition
einbezogen sowie Patienten mit akutem
Herzversagen, so sind es deutlich mehr. In
unserer 12-Betten-Intensivstation sind es
rund 50 Falle pro Jahr.

Wie wird die Diagnose der PH gestellt?
Man kann Risikopatienten gut erkennen:
Patienten mit Herzversagen oder Herzklap-
pendysfunktion, mit Lungenerkrankungen
wie die Lungenfibrose oder chronisch ob-
struktive Lungenerkrankungen (COPD) und
solche aus dem rheumatischen Krankheits-
kreis. Als grobe Screeningmethode wird
primar die Echokardiographie angewendet
und als definitive Bestdtigung die invasive
Messung per Pulmonalkatheter. Bei Patien-
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Untersuchung wird schweizweit der Ein-
schluss von ca. 1000 Patienten erwartet,
mit einer PAH Pravalenz zwischen 5 und
15%. Bezuglich der Informationen vor
Studienbeginn wird eine Unterschatzung
der PAH Pravalenz auf Intensivstationen
erwartet, sowie eine grosse Variabilitat in
Bezug auf die diagnostische und thera-
peutische Vorgehensweise. Weiterhin soll
die PHICUSS-1 Studie die Aufmerksamkeit
hinsichtlich der PH auf Intensivstationen
erhdhen und somit eine friihzeitige Diag-
nosestellung erleichtern. Die Studie sollte
auch einen Schritt in Richtung einer Stan-
dardisierung der Diagnostik und Therapie
dieser Erkrankung darstellen. Mittelfris-
tig erhoffen wir uns einen Rickgang der
Morbiditat und Mortalitdt durch die PAH
auf Intensivstationen. Die Datenerfassung
war urspringlich fur Juni geplant. Um die
Anzahl der mitmachenden Stationen zu
erhdhen, wird zurzeit ein Aufschub auf
September bertcksichtigt.

ten mit einer Erkrankung des linken Vent-
rikels kann der Druck in der Lungenarterie
hoch sein, ohne dass der Widerstand im
Lungenkreislauf erhoht ist. Staut sich das
Blut im linken Herzen, weil dieses nicht
schafft es weiterzupumpen, kommt es
zu einem Rickstau im Lungekreislauf und
somit zu einer Erhéhung des pulmonal-
arteriellen Drucks. Dieser chronische Riick-
stau von Blut fuhrt zu einer strukturellen
Veranderung der Lungengefasse, was zu
einer Erhohung des Lungegefasswider-
stands fUhrt. Operiert man das Herz (z. B.
Klappenersatz oder Herztransplantation),
persistieren nach der Operation der erhohte
Gefasswiderstand und somit der hohe pul-
monal-arterielle Druck. Doch gerade bei der
Herztransplantation sind dies die wesentli-
chen Risikofaktoren fir einen Misserfolg der
Operation. Der postoperativ erhohte Wider-
stand im Lungekreislauf kann mit lungenge-
fasserweiternden Medikamenten behandelt
werden.

In den letzten Jahren hat die PH mehr
Aufmerksamkeit bekommen. Hat dies
dazu gefiihrt, dass PAH Patienten



heute friher als solche erkannt wer-
den?

Ich denke nicht, dass die Diagnosen in ei-
nem friheren Stadium gestellt werden, da
sich laut Register nach wie vor der grosste
Teil der Patienten im NYHA Stadium Il be-
findet. Es kommt sehr selten vor, dass ein
Patient sehr friih als solcher erkannt wird, da
es erst im Stadium Il und Il zu Symptomen
kommt. Die Kampagne der letzten Jahre
hat aber sicherlich zu einer grésseren Auf-
merksamkeit gegentber der PAH geflihrt,
so dass ein Patient heute eher als solcher
erkannt wird und bei Atemnot nicht z. B.
erst als Asthmapatient eingestuft wird.

PAH-Studien

Die SGPH bzw. ihre Mitglieder sind an
folgenden aktuellen Studien beteiligt:

INPUT*: Inzidenz von CTEPH nach
pulmonaler Embolie
PHICUSS*: PH auf der Intensivstation

Wie lange verbringt ein neu diagnos-
tizierter PAH Patient durchschnittlich
auf der Intensivstation?

Kommt ein Patient auf die Intensivstation,
so besteht bereits ein grosseres Problem
wie Herzversagen. Ist nur ein Organ be-
troffen, so kann man oft bereits innerhalb
einiger Tage rekompensieren. Kommt es
zum mehrfachen Organversagen, ist der
Zeitraum langer und endet oft mit dem
Tod des Patienten.

Die PHICUSS Studie soll wichtige Er-
kenntnisse liber die PAH in der Schweiz
liefern. Wer nimmt an der Studie teil?
Wir haben Anfangs Mérz 61 Stationen
angeschrieben, wovon sich bisher 13 ge-
meldet haben. Wir arbeiten zurzeit daran,
noch mehr zu mobilisieren. Unser Ziel ist
es, mindestens 25 Stationen in die Studie
einzubeziehen.

Besuchen Sie uns unter www.sgph.ch
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Wann erwarten Sie die Ergebnisse der
Studie?

Die zweite Phase der Studie war ur-
springlich fur Juni geplant. Da wir aber
die Anzahl der mitmachenden Stationen
noch erhéhen mochten, wird zurzeit ein
Aufschub auf September berticksichtigt.
Einige Stationen haben Verstarkung bei
der Datenerhebung angefragt und diese
zu organisieren nimmt ebenfalls Zeit in
Anspruch.

Was fiir Ergebnisse erwarten Sie?

Es geht darum, die Haufigkeit der PH
und die damit verbundenen Probleme
einzuschatzen, wie es zur Diagnose
kommt und ob die vorhandenen Richt-
linien dabei bertcksichtigt werden.
Und schliesslich, welche Medikamente
bei der Behandlung zum Einsatz kom-
men.

DETECT: Detektion von PAH in
Systemsklerose

TERPAH: Wirksamkeit, Hdmodynamik
und Vertraglichkeit von Terguride vs.
Placebo bei PAH

Weitere Informationen zum Thema finden
Sie online auf der Internetseite der Schwei-
zerischen Gesellschaft fir Pulmonale Hyper-
tonie (SGPH) unter www.sgph.ch. Die Seite
geht spezifisch auf die unterschiedlichen
Anforderungen der Arzteschaft und der
Patienten ein und informiert zielgruppenge-
recht und ausfuhrlich Uber die Krankheitsur-
sachen, Diagnose und Therapiemdglichkeiten. Einerseits kénnen sich Arzte tber den
Umgang mit der Krankheit in der Praxis informieren und dartiber, wie eine mégliche
PH-Erkrankung maoglichst frih erkannt wird. Andererseits helfen Tipps und Tricks, Ant-
worten auf haufig gestellte Fragen sowie Adressen von Patientenorganisationen den
Betroffenen im Alltag und bieten die Moglichkeit eines Erfahrungsaustausches.

*mit finanzieller Unterstttzung der SGPH

PAH-Zentren

Die Adressen aller PAH-Zentren und
PAH-Mitglieder sind auf der Homepage
www.sgph.ch unter , Mitglieder” auf-
gefihrt. Arztinnen und Arzte, die bei
ihren Patienten eine pulmonale Hyperto-
nie vermuten, kénnen sich jederzeit mit
einem PAH-Zentrum in ihrer Region in
Verbindung setzen.

Fir dieses Fachgebiet steht zudem das Expertengremium der SGPH der Arzteschaft
und den Patienten zur Verfligung. Eine detaillierte Liste auf der Internetseite der Ge-
sellschaft bietet die Moglichkeit, einen Ansprechpartner in Ihrer Nadhe — geordnet nach
PH-Zentren oder PH-Partnerspitalern — zu finden.

Zusatzlich zu den bereits vorhandenen Informationen ist ein Kapitel zu den Risikogrup-
pen in Planung. Dieses soll in Zukunft den Arzten ein rasches Erkennen und folglich
eine friihere Diagnose von PH-Patienten ermdglichen.

Weitere Informationen: sgph@imk.ch
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