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Die Website der SGPH präsentiert sich 
in einem neuen Design und einer über-
arbeiteten Struktur. Neu finden Sie ab 
sofort auch einen Link zu Patientenor-
ganisationen.
 

Genaueres 
erfahren Sie 
unter: 
www.sgph.ch 

Die pulmonale Hypertonie ist bei 
verschiedenen kongenitalen Herz-
fehlern unabhängig von vorgän-
gigen Eingriffen ein wesentlicher 
Morbiditäts- und Mortalitätsfaktor. 
Im vergangenen Jahr lag bei allen 
Todesfällen der an die Sprechstun-
de des Inselspitals angeschlos-
senen Erwachsenen mit angebo-
renem Herzfehler eine irreversible 
pulmonale Vaskulopathie vor.

Im Zusammenhang mit angebo-
renen Herzfehlern zeigt sich die 
pulmonale Hypertonie als

flussabhängige pulmonal-ar-
terielle Hypertonie (PAH)
unmittelbar postoperativ auf- 
 tretende oder „reaktive“ PAH 
postoperative „späte“ PAH
Eisenmenger-Physiologie mit 
Shunt-Umkehr

•

•

•
•

Die anfängliche flussabhängige 
PAH ist Ausdruck der pulmona-
len Hyperzirkulation infolge eines 
Links-Rechts-Shunts und des Ohm-
schen Gesetzes. Nach Shunt-Ver-
schluss normalisiert sich der pul-
monale Druck. Je nach Herzfehler 
und Komorbiditäten entwickelt 
sich unkorrigert im Verlauf eine 
„fixierte“ oder „irreversible“ PAH 
(Abb. 1). Histologisch ist die shunt-
induzierte pulmonale Vaskulopa-
thie von der idiopathischen PAH 
nicht zu unterscheiden. Es ist nicht 

immer voraussehbar, bis wann ein 
Links-Rechts-Shunt noch verschlos-
sen und mit einer Regression der 
PAH gerechnet werden kann, und 
ab wann eine irreversible pulmona-
le Vaskulopathie vermutet werden 
muss. Die Entscheidung für einen 
Verschluss basiert auf dem pul-
monalen Widerstand in Relation 
zum Systemwiderstand. Hierbei 
wird auch die akute Vasoreaktivität 
und die Beobachtung des Lungen-
drucks bei einer temporären Ok-
klusion des Defekts berücksichtigt.

Kongenitale Herzerkrankungen und pulmonale 
Hypertonie beim Erwachsenen

Flussabhängige PAH

In einzelnen Fällen entwickelt sich 
trotz des Shunt-Verschlusses eine 
postoperative „späte“ PAH.  Die 
PAH wurde entweder präoperativ 
unterschätzt oder der Shunt-Ver-
schluss fand zu spät statt. Selten 
kommen zusätzliche Faktoren wie 
eine konstriktive Physiologie, chro-
nisch rezidivierende Lungenembo-
lien, eine pulmonal-venöse Hyper-

tonie, Atemwegserkrankungen 
oder eine portale Hypertonie zum 
Tragen. Je nach Ursache der PAH 
richtet sich die weitere Therapie 
ähnlich wie bei der idiopathischen 
PAH primär auf die Behandlung 
der Vaskulopathie, oder spezifisch 
nach den vermuteten zusätzlichen 
Komponenten.

Postoperative „späte“ PAH

Neue Website
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Der Begriff „Eisenmenger-Physiologie“ 
wurde 1958 eingeführt. Er beschreibt 
eine Shunt-Umkehr basierend auf ei-
ner suprasystemischen pulmonalen 
Widerstandserhöhung eines ursprüng-
lich kardialen Links-Rechts-Shunts. 
Victor Eisenmenger beschrieb 1897 
fünf Autopsiefälle mit grossen Ventri-
kelseptumdefekten und zentraler Zya-
nose, ohne die Ursache der letzteren 
erklären zu können. Er vermutete in-
trakardiale Strömungsverhältnisse als 
Ursache der Zyanose, wobei venöses 
Blut aus dem rechten Ventrikel durch 
den Septumdefekt vorrangig Richtung 
Aorta gelenkt wurde. Der Begriff des 
„pulmonalen Widerstands“ war zum 
damaligen Zeitpunkt noch nicht be-
kannt. Sowohl einfache Defekte (z.B. 
Ventrikel- oder Vorhofseptumdefekt) 
als auch komplexe Herzfehler (z.B. En-
dokardkissendefekt oder ein Truncus 
arteriosus communis) können zu einem 
Eisenmenger-Syndrom (ES) führen. 

Erfreulicherweise ist die Langzeitpro-
gnose von Patienten mit ES trotz su-
prasystemischem Lungendruck besser 
als die anderer Formen von PAH. Die 
Überlebenskurve von erwachsenen ES-
Patienten im Vergleich zu derjenigen 
der Normalbevölkerung fällt erst nach 
dem 40. Lebensjahr drastisch ab. Trotz 
pulmonaler Hypertonie seit frühem Le-
ben liegt das durchschnittliche Über-
lebensalter von ES-Patienten bei 50 
Jahren. Diese atypische PAH-Langzeit-
prognose erklärt sich unter anderem 
durch die rechstventrikuläre Funktion 
und die Muskelmasse. Pränatal ist die 
Nachlast aufgrund des Ductus Botalli 
für den rechten und linken Ventrikel 
identisch und peripartal sind rechts- 
und linksventrikuläre Muskelmasse 
vergleichbar. Postpartal nimmt die 
rechtsventrikuläre Muskelmasse beim 
Herzgesunden ab, parallel zur sinken-
den Nachlast aufgrund der Normali-
sierung des pulmonalen Widerstands. 
Beim ES hingegen bleibt diese Abnah-
me aus, weshalb die Rechtsherzinsuffi-
zienz hier nicht die wesentliche Todes-
ursache ist. ES-Patienten versterben 
häufiger am plötzlichen Herztod infol-
ge von Endokarditien, an Hämoptoe, 
im Zusammenhang mit zerebrovasku-
lären Ischämien oder zerebralen Abs-

zessen, an atypischen Pneumonien, 
bei nicht-kardialen Eingriffen oder bei 
Schwangerschaft.

Trotz der besseren Langzeitprognose 
sind Morbidität und Leistungsintole-
ranz beim ES beträchtlich. Vier von fünf 
Patienten berichten über Hämoptoe, 
Synkopen, atriale Arrhythmien oder 
wurden bereits wegen Rechtsherzin-
suffizienz oder zerebraler Abszesse 
hospitalisiert. Leistungsfähigkeitmes-
sungen mittels Spiroergometrie erge-
ben bei ES-Patienten Durchschnitts-
werte von VO2max = 11,5 ml/kg/min 
und sind somit tiefer als die anderer 
Erwachsener mit angeborenem Herz-
fehler. 

Aufgrund der zentralen Zyanose liegt 
beim ES zusätzlich eine Multisystemer-
krankung vor (Abb. 2). Unbehagen löst 
häufig die sekundäre Polyglobulie aus, 
welche Hämoglobinwerte > 200 g/l er-
reicht, sobald der Bioxx < 80% ist. Die 
erhöhte Sauerstofftransportkapazität 
der Polyglobulie gleicht allfällige Nach-
teile in rheologischer Hinsicht allerdings 
aus. Lediglich auf einem Zielhämato-
krit basierende Aderlässe sind kontra-
produktiv. Regelmässig angewendet 
erhöhen sie das Risiko eines Eisen-
mangels und zerebraler ischämischer 
Ereignisse. Ein Aderlass ist nur bei 
symptomatischer Hyperviskosität nach 
Ausschluss einer Dehydratation und 
eines Eisenmangels indiziert und soll-
te nur auf Anraten des behandelnden 
Vitien-Kardiologen erfolgen (Abb. 3). 

Therapie
Aufgrund fehlender therapeutischer 
Optionen hat sich die Behandlung des 
ES auf die Abwendung vermeidbarer 
Komplikationen ausgerichtet (Tab. 1). 
Dies gilt weiterhin und hat vorrangige 
Bedeutung. Diskutiert wird allerdings 
auch das Antikoagulieren von ES-Pa-
tienten. Bei zyanotischen Patienten 
wird seit langem eine erhöhte Blu-
tungsneigung angenommen und eine 
beeinträchtigte Hämostase könnte zu 
den beschriebenen tödlich endenden 
pulmonalen Hämorrhagien beigetra-
gen haben. Andererseits sind die aneu-
rysmatische Dilatation der proximalen 
Pulmonalarterie sowie zum Teil mas-

Eisenmenger-Physiologie

 
Tabelle 1: Vermeidbare Kompli-
kationen bei ES-Patienten

Schwangerschaft/Kontrazep-
tion
Eisenmangel
Paradoxe Luftembolien (Luft-
filter bei IV-Leitungen)
Dehydratation
Akute Vasodilatation (Sauna)
Hypoxämie (längere Höhen-
aufenthalte; Flugzeugreise 
stellt keine Gefahr da)
Akute Volumenbelastung
Elektrolytstörungen
Infekte (Grippe- und Pneumo- 
vax-Impfung empfohlen)
Chirurgische Eingriffe jeglicher 
Art (Kardio-Anästhesisten mit 
Vertrautheit in pulmonaler 
Hypertonie nötig)
Arterielle Hypertonie

•

•
•

•
•
•

•
•
•

•

•

 

Progressive „irreversible“ 
pulmonale Vaskulopathie

 

PVR < SVR 
Links-Rechts-Shunt

 

Pulmonale Hypertonie 
(Fluss-/Druckbelastung)

 

Pulmonale Vaskulopathie

 

Pulmonale 
Widerstandserhöhung

 

Zentrale Zyanose 
und ihre Folgen

 

Konnektion Systemzirkulation:
Pulmonalzirkulation

 

PVR > SVR: 
Rechts-Links-Shunt

Abb. 1: 
Entstehung der ES-Physiologie
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Dehydratation? 
   
 Fieber 
 Schwitzen/Sommer
 ungenügende Einnahme

 

Hyperviskositätssymptome?
 
 Kopfschmerzen  
    Müdigkeit
 Sehstörungen
 Muskelkater

Abb. 3: Sekundäre Polyglobulie bei ES-Patienten

sive proximale intraluminale Thromben charakteristische CT-
Befunde bei ES-Patienten. Sie sind bei idiopathischer PAH 
eher selten. Bei fehlender Datenlage zur oralen Antikoagu-
lation bei ES tendieren immer mehr Zentren dazu, Patienten 
ohne Hämoptoe-Anamnese zu antikoagulieren. Hierfür sind 
speziell vorbereitete Quick-Röhren zur INR-Messung nötig, 
bei denen die Menge des beigefügten Antikoagulans dem 
erhöhten Hämatokrit entsprechend reduziert ist.

Wie bei anderen Formen der PAH werden mittlerweile selek-
tive Vasodilatatoren als spezifische Therapie gegen PAH bei 
ES eingesetzt. Anfangs wurde befürchtet, dass die Abnahme 
des systemischen Widerstands stärker ist als die des pulmo-
nalen Widerstands, so dass Rechts-Links-Shunt und Zyano-
se zunehmen könnten. Nach zunächst zögerlichem Einsatz 
zeigen erste Erfahrungen mit Prostacyclin i.v., Treprostinil 
s.c., inhalativem Iloprost und Beraprost, Bosentan und Sil-

denafil p.o. jedoch eine verbesserte Hämodynamik und Leis-
tungsfähigkeit. Nur Bosentan wurde bisher im Rahmen einer 
geblindeten und randomisierten Studie beim ES eingesetzt 
(BREATHE-5). Nach 16 Wochen Therapie konnte keine 
Abnahme der Sauerstoffsättigung beobachtet werden 
(s. oben), die Verbesserung der Leistungsfähigkeit beim 6-
Min-Gehtest von 330 m auf ca. 380 m hingegen war deutlich. 
35% aller Patienten verbesserten sich in der funktionellen 
WHO-Klasse von 3 auf 2. Parallel zur invasiven Hämodyna-
mik ergab sich eine Abnahme des pulmonalen Widerstands. 
Die Leistungsverbesserung ist, soweit bekannt, auch länger-
fristig nachweisbar (12 Monate Follow-up).

Bei dieser Form der PAH besteht nicht nur die Möglichkeit 
den Lungenwiderstand medikamentös zu senken, auch die 
Behebung der primären Ursache durch Shunt-Verschluss ist  
theoretisch denkbar. Gemäss erster Fallberichte konnte bei 

Abb. 2: Zentrale Zyanose - eine Multisystemerkrankung
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SGPH-Zentren

Die Adressen aller SGPH-Zentren und 
SGPH-Mitglieder sind auf der Home-
page www.sgph.ch aufgeführt. Ärz-
tinnen und Ärzte, die bei ihren Pa-
tienten eine pulmonale Hypertonie 
vermuten, können sich jederzeit mit 
einem SGPH-Zentrum in ihrer Region 
in Verbindung setzen. 

Weitere Informationen: ssph@imk.ch

SGPH-Studien

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

MOB: Mobile Spiroergometrie und 
Bosentan
SERIPH: Serotonin-Reuptake-Inhibito-
ren bei PAH

Weitere Informationen finden Sie un-
ter www.sgph.ch

Veranstaltungen

SGPH Kongress 2007
27. – 28. September 2007 in Montreux
3rd International Congress of the Swiss 
Society for Pulmonary Hypertension

Programm und Anmeldung:
www.imk.ch/ssph2007

Autor:
Dr. Markus Schwerzmann, Kardiologie, Inselspital, Bern

Folgende Themen erwarten Sie in den nächsten Ausga-
ben des SGPH-Newsletters:

Herbst 2007: Epidemiologie und Therapie der pulmonalen 
Hypertonie 
Frühjahr 2008: Höhe, Hypoxie und pulmonale Hypertonie

•

•

Der Anteil an Trisomie-21-Patienten mit ES ist überproportio-
nal, doch ob sich die bisherigen therapeutischen Erfahrungen 
auch auf sie anwenden lassen, ist unklar. Down-Syndrom-
Patienten waren in der BREATHE-5-Studie beispielsweise 
nicht vertreten. Die durchschnittliche Lebenserwartung von 
Trisomie-21-Patienten liegt zurzeit bei > 50 Jahren, so dass 
die PAH Einfluss auf das Überleben dieser Patienten haben 
dürfte. Sofern eine ausreichende Compliance gewährleistet 
werden kann, ist daher heute ein Vorenthalten therapeu-
tischer Optionen bei Trisomie-21-Patienten ethisch nicht zu 
vertreten. Vor 20-30 Jahren diente die damalige Lebenser-
wartung von 20-25 Jahren als Rechtfertigung auf kardiale 
Chirurgie bei diesen Patienten zu verzichten. Die Zeiten ha-
ben sich für ES-Patienten geändert, zum Besseren.

Trisomie-21-Patienten

ausgewählten ES-Patienten der Lungendruck durch selektive 
Vasodilatatoren so weit gesenkt werden, dass ein anschlies-
sender Shunt-Verschluss erwogen wurde. Offen ist, wie häu-
fig es gelingt, den suprasystemischen pulmonalen Wider-
stand bei ES-Patienten auf subsystemische Werte zu senken 
und wie nachhaltig der Erfolg dieser Strategie ist. Vermutlich 
gelingt sie nur bei einer Minderheit der ES-Patienten. Ob 
die Therapie mit selektiven Vasodilatatoren das Überleben 
verbessert, oder ob die bereits ohne Therapie günstigere 
Prognose einen allfälligen Überlebensgewinn marginalisiert, 
ist ungewiss.
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