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Uberarbeitete Richtlinien der ERS/ ESC zur

Diagnose und Therapie der pulmonalen Hypertonie

Silvia Ulrich und Markus Schwerzmann

Im Sommer dieses Jahres wurde die Uberarbeitung der pulmonalen Hypertonie
(PH)-Richtlinien aus dem Jahre 2015 vorgestellt. Nebst der kritischen Durchsicht
der aktuellen Literatur beinhalten die Richtlinien neu auch sogenannte PICO-Fra-
gen (Population, Intervention, Control, Outcome), in denen klinisch relevante Fra-
gen nach einer strikten Methodologie beantwortet werden. Diese Fragen umfassen
die folgenden Punkte: initiale Behandlungsstrategien bei Gruppe 1 PH; Nutzen von
oralen Phosphodiesterase-5-Inhibitoren bei Gruppe 2 PH (mit Linksherzpathologie)
und Gruppe 3 PH (mit Pneumopthie); und der Nutzen von pulmonalen Vasoaktiva bei
chronisch-thromboembolischer PH vor einer Ballon-Angioplastie.

Die wichtigsten Punkte der neuen Richt-
linien insbesondere in Bezug auf die pul-
monal-arterielle und die chronisch throm-
boembolische pulmonale Hypertonie sind:

1. Neue Grenzwerte zur Diagnose der
pulmonalen Hypertonie

Die PH ist nun definiert durch einen mitt-
leren PA-Druck von > 20 mmHg in Ruhe.
Die Definition der pulmonal-arteriellen Hy-
pertonie (PAH) verlangt zusatzlich einen
Lungenwiderstand (PVR) > 2 WU und ei-
nen pulmonalen Wedgedruck < 15 mmHg.
Hintergrund dieser Anderung ist, dass
in Bevdlkerungsstudien die obere Gren-
ze des mittleren Lungenarteriendrucks
(mPAP) bei 20 mmHg zu liegen kommt -
und nicht bei 25 mmHg, wie in der alten
Definition verwendet wurde. Die Grenze
von 25 mmHg war bereits vor >50 Jahren
gewahlt worden mit der Absicht, Patien-
tinnen und Patienten mit sicherer PAH zu
erfassen. Mittlerweile wissen wir, dass
ab einem mPAP > 20 mmHg die Mortali-
tdt ansteigt. Aus ahnlichen Griinden wur-
de auch die Grenze des pulmonalen Wi-
derstandes von 3 WU auf 2 WU gesenkt.

Neu wurde auch die Belastungs-PH wieder
in die Diagnose-Kriterien aufgenommen.
Hauptgriinde fiir einen Rechtsherzkathe-
ter unter Belastung sind die Abklarung von

Patientinnen und Patienten mit unerklar-
ter Belastungsdyspnoe und normaler Ha-
modynamik in Ruhe, insbesondere beim
Vorhandensein von Risikofaktoren wie
Sklerodermie oder familidre Belastung,
und um Abgrenzen zu kdnnen, ob eine la-
tenten Linksherz-Dysfunktion mit Anstieg
der Fiillungsdriicke unter Belastung vor-
liegt. Wichtig ist hier insbesondere, auf
die Zunahme des Druckes pro Liter An-
stieg des Cardiac Outputs, also die Steil-
heit des Anstiegs dieser Widerstands-Kur-
ve («Slope»), zu achten. Ein Anstieg des
mittleren PA-Druckes > 3mmHg/I/min
wird hierbei als PH-Definition verwendet,

Tabelle 1.
Hamodynamische Definitionen der pulmonalen Hypertonie

Definition Haemodynamic characteristics

PH mPAP > 20 mmHg

mPAP >20 mmHg
PAWP < 15 mmHg
PVR>2 WU

mPAP >20 mmHg

Pre-capillary PH

Isolated post-

capillilary PH PAWP > 15 mmHg
PVR<2WU

Combined mPAP > 20 mmHg

pre- and post- PAWP >15 mmHg

capillary PH PVR>2 WU

Exercise PH mPAP/CO slope between rest

and exercise > 3 mmHg/L/min

Adapted and reproduced with permission of the © 2022 European Soci-
ety of Cardiology & European Respiratory Society. European Respiratory
Journal Jan 2022, 2200879In Press; DOI: 10.1183/13993003.00879-
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steigt dabei die Wedge-Druckes-Slope >

2mmHg/I/min spricht dies eher fiir eine
Linksherz-Dysfunktion.

2. Vereinfachter diagnostischer
Abklarungsweg

Der Algorithmus zur Diagnose wurde ver-
einfacht zu einem Drei-Stufen-Schema:
Verdacht (durch niedergelassene Arz-
tinnen und Arzte) - Erkennung (vorwie-
gend mittels Echokardiographie) - Besta-
tigung durch Rechtsherzkatheter.

3. Chronic thromboembolic pulmonary
disease (CTEPD)

Bei Patientinnen und Patienten nach Lun-
genembolien finden sich haufig nach 3
Monaten suffizienter Antikoagulation
weiterhin Perfusions-Defekte in der Ven-
tilations-/Perfusions-Szintigraphie. Der
Begriff CTEPD umfasst symptomatische
Patientinnen und Patienten mit solchen
Befunden und fibrosierten, randstandigen
Thromben (z.B. als Ring-dhnliche Steno-
sen, Webs, chronische totale Verschliis-
se) - unabhangig, ob nun der pulmonale
Druck in Ruhe erhoht ist oder nicht. Falls
zusdtzlich eine PH vorliegt, wird der Be-
griff der CTEPH verwendet. Die Einfiih-
rung dieses Begriffes soll helfen den na-
tiirlichen Verlauf nach Lungenembolien
besser zu untersuchen, wie auch Behand-
lungsstrategien fiir Patientinnen und Pati-
enten mit Symptomen nach Lungenembo-
lie ohne zusatzlich PH zu definieren.

4. Risikostratifzierung bei Diagnose-
Stellung und im Verlauf der PAH

Bei der Neudiagnose einer PAH kommt
zur Risikostratifizierung des Outcomes
weiterhin das bewdhrte Griin-Gelb-Rot
3-Strata-Schema zum Einsatz. Anhand
verschiedener Parameter wird neu die



1-Jahres-Mortalitdat als tiefes Risiko
(<5%), intermedidres Risiko (5-20%) und
hohes Risiko (>20%) eingestuft und dem-
entsprechend die Behandlungsstrategie
angepasst. Rund 60-70% aller Patien-
tinnen und Patienten mit der Neu-Diagno-
se einer PAH fallen in die intermediare
Risikogruppe.
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Neu wird bei Patientinnen und Patienten
unter Therapie im Verlauf ein verein-
fachtes Risiko-Modell verwendet. Anhand
von 3 klinisch einfach zu messenden Pa-
rametern (Funktionsklasse, 6-Minuten-
Gehtstrecke, BNP/NT-proBNP) werden
Patientinnen und Patienten nun in 4 Risi-
koklassen eingeteilt mit einer beobachte-
ten 1-Jahres Mortalitat von 0-3% (tiefes
Risiko), 3-7% (intermediar-tiefes Risiko),
9-19% (intermediar-hohes Risiko) und
>19% (hohes Risiko), siehe Tabelle 2. Es ist
jedoch zu erwéhnen, dass auch weiterhin
im Verlauf zusétzliche Untersuchungen,
wie Echokardiografie, Spiroergometrie,
Blutgase und Herzkatheter empfohlen
werden. Dies ist fiir eine individualisierte
Therapie wichtig.

Behandlungs-Ziel wahrend des Follow-up
ist es, die Patientinnen und Patienten in
einer moglichst tiefen Risiko-Kategorie zu
behalten, wobei festgehalten wird, dass je
nach Atiologie der PAH und Ko-Morbidi-
taten dies nicht fiir alle Patientinnen und
Patienten umsetzbar ist.

5. Therapie

Die wichtigste Anderung gegeniiber den
2015 Guidelines in Bezug auf die allgemei-
ne Therapie der PAH ist, dass eine gezielte
Trainingstherapie nun empfohlen ist. Der
Algorithmus fiir die spezifische Therapie
wurde vereinfacht. Nach wie vor, und als

sehr wichtig bewertet, stehen die Vasore-
aktivitdtstestung im Rechtsherzkatheter
und die Zuweisung zum Expertenzentrum
an erster Stelle (vergl. Abbildung). Wah-
rend bei Patientinnen und Patienten mit
kardiopulmonalen Komorbiditaten noch
eine initiale Monotherapie erfolgen kann,
ist nun klar empfohlen, dass Patientinnen
und Patienten ohne Komorbiditaten - die
typischen PAH-Patientinnen und -Pati-
enten - bereits initial eine Kombinations-
therapie erhalten sollen. Dies ist im Fal-
le eines niedrigen-intermediaren initialen
Risikos eine orale Therapieform, im Fal-
le eines hohen initialen Risikoprofils mit
einem parenteralen Prostanoid kombi-
niert. Patientinnen und Patienten sollten
nach Therapiebeginn engmaschig, d.h.
mindestens nach 3-6 Monaten, nachkon-
trolliert werden unter Anwendung der
oben erwdhnten vereinfachten Risikostra-
tifizierung. Patienten, welche nun im nied-
rigem Risikoprofil sind, kdnnen auf oraler
Kombinationstherapie bleiben, bereits bei
intermediar-niedrigen 4-Strata-Risiko soll
die Therapie entweder mit einem oralen
Prostaglandin-Analogon ergdnzt werden,
oder es soll von einem PDE-5 Hemmer
auf einen loslichen Guanylatzyklase-Sti-
mulator gewechselt werden. Alle Patien-
tinnen und Patienten mit intermediar ho-
hem oder hohem Risikoprofil sollen ein
parenterales Prostaglandin erhalten, al-
so entweder subkutane oder intravendse

Tabelle 2. Variablen, die in das vereinfachte 4-Strata-Risikobewertungsinstrument einbezogen wurden

Determu]ants of Low risk Intermefllate- Inte.rmeqlate- High risk
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Prostaglandine, und sollten gleichzeitig
beziiglich einer Lungentransplantation
evaluiert werden. Somit zeigen die Leit-
linien, dass eine Therapieeskalation friih
im Krankheitsverlauf erfolgen soll und di-
es natiirlich nur moglich ist, wenn man die
Patientinnen und Patienten auch entspre-
chend iiberwacht.

Auch der Therapie-Algorithmus fiir die
CTEPH wurde vereinfacht. Eine lebens-
lange Antikoagulation ist hier unabding-
bar und auch diese Patientinnen und

Patienten sollen im multidisziplindren
Expertenteam im Zentrum beurteilt wer-
den. Falls morphologisch und klinisch
maglich, soll eine chirurgische Endarter-
ektomie durchgefiihrt werden. Bei nicht-
operablen Formen oder persistierender
PH nach Endarterektomie stehen medi-
kamentose Therapien und die pulmonale
Ballon-Angioplastie im Expertenzentrum
zur Verfiigung, eine regelmassige Lang-
zeitnachversorgung ist empfohlen. Die
Leitlinien beinhalten weitere interessante

Aspekte beziiglich Diagnose, Klassifikati-
on und Therapie von verschiedenen PH-
Klassen, insbesondere PH assoziiert mit
Lungen- und Herzkrankheiten und PH in
speziellen Situationen, inshesondere bei
Kindern. Leider kann hier aus Platzmangel
nicht auf alle Aspekte eingegangen wer-
den und daher empfehlen wir Ihnen warm-
stens, die Leitlinie zu lesen.

Referenzen verfiigbar unter www.sgph.ch/newsletter.html

Dieser Artikel ist eine Zusammenfassung der 2022 veréffentlichten ESC/
ERS Guidlines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension
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Exkurs | Selbstmanagement-Support: Unterstiitzung fiir Patientinnen

und Patienten mit pulmonaler Hypertonie

Die PH-Nurse-Arbeitsgruppe der SGPH
hat zur Unterstiitzung fiir Patientinnen
und Patienten mit pulmonaler Hypertonie
ein Gesundheitstagebuch und zwei Bro-
schiiren erarbeitet mit Informationen und
Maglichkeiten zur aktiven Auseinander-
setzung mit der Erkrankung. Ziel der drei
Publikationen ist es, im Sinne des Selbst-
management-Supports die Gesundheits-
kapazitat der Patientinnen und Patienten
zu fordern. Als Selbstmanagement-Sup-
port wird die systematische Bereitstel-
lung von Schulungen und unterstiitzenden
Massnahmen durch das Gesundheitsper-
sonal zur Starkung der eigenen Fahig-
keiten sowie des Selbstvertrauens der
Betroffenen bei der Bewaltigung der eige-

Pulmonale Hypertonie und

Diuretika

nen Gesundheitsprobleme definiert. Dazu
gehoren unter anderem die regelmassige
Bewertung von Fortschritten und Proble-
men, die Festlegung von Zielen und die
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Unterstiitzung bei der Losungsfindung.
[1] Bisherige Studien haben gezeigt, dass
die Forderung der aktiven Auseinander-
setzung der Betroffenen mit ihrer Er-
krankung bei zahlreichen chronischen
Erkrankungen, wie z.B. Diabetes, Adipo-
sitas, COPD und Herzinsuffizienz zu einer
Verbesserung der klinischen Ergebnisse
gefiihrt haben (Vgl. dazu Park LG, et al.
2017). [2, 3].

Das «Gesundheitstagebuch» und die bei-
den Broschiiren «PH und Reisen» und
«PH und Diuretika» sind Ende 2022 in
drei Sprachen (de, fr und it) erschienen.
Bestellungen sind moglich via E-Mail an
ssph@imk.ch. In Kiirze werden sie auch
als digitale Version zum Download auf der
SGPH-Webseite zur Verfiigung stehen.

[1] Collins C and Rochfort A, Promoting Self-Management and Pa-
tient Empowerment in Primary Care Chapter 2: Primary Care in
Practice - Integration is Needed, IntechOpen, 2016.

[2] Ballester M, et al. Comparing the effectiveness and costeffec-
tiveness of self-management interventions in four high-prio-
rity chronic conditions in Europe (COMPAR-EU): a research
protocol, BMJ Open 2020;10:e034680. doi:10.1136/bmjo-
pen-2019-034680

[3] Park LG, et al. Symptom Diary Use and Improved Survival for
Patients With Heart Failure. Circ Heart Fail. 2017;10:e003874
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