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Der Fall

Patient

Männlich, 43 Jahre

EV 9/2012: 

Zunehmende Dyspnoe.

Zuverlegung mit V.a. PAH

Vordiagnose:

M. Castleman, Z.n. 6 x R-CHOP, Z.n. 6 x Tocilizumab

PH seit 4 Jahren beschrieben, keine Therapie.



Der Fall

Frage  2 : M. Castleman und PH ?

– PAH 

Oder

PH?



Der Fall

Frage  2 : M. Castelman und PH – PAH oder PH?

• hohe Il 6-Spiegel -> Angiogenese

• hohe VEGF-Spiegel - > Angiogenese

• HHV 8 – vasculotrop + -> „viral homologue“-Il6“-> Induktion von VEGF

• HHV8-AG und HHV8-Gensequenzen in plexiformen Läsionen

• HIV

Montani, Humbert et al. Eur Respir J 2005



Die Klippen der PH-Diagnostik

Frühdiagnostik/Screening: 
• Detektion/Festlegung

DD: PAH/CTEPH
• Gefäßbeurteilung

DD:PAH/PH II, PH III
• Wertung von Komorbiditäten/ 

Begleitbefunden

Adipöse Patienten



Was ist PH ?

1 Pulmonal arterielle Hypertonie

2 Pulmonale Hypertonie bei Linksherzerkrankungen

3 Pulmonale Hypertonie bei Lungenerkrankungen

4 Chronisch thrombembolische pulmonale Hypertonie

5 Pulmonale Hypertonie bei anderen Erkrankungen



Definition und Klassifikation

M. Held

Definition Pulmonale Hypertonie

weiterhin über pulmonal-arteriellen Mitteldruck

 weiterhin nicht über PVR

PH = mPAP ≥ 25 mm Hg

Charakterisierung einer PAH

> PVR nützlich. 

3 WU ≥ 240 dyn gefordert

Borderline-PH

> Risikomerkmal für Progression

Borderline-PH: 22-24 mm Hg

Prä- oder postcapilläre PH PAWP ≤ 15 mm Hg oder > 15 mm Hg



1 Pulmonal arterielle Hypertonie

2 Pulmonale Hypertonie bei Linksherzerkrankungen

3 Pulmonale Hypertonie bei Lungenerkrankungen

4 Chronisch thrombembolische pulmonale Hypertonie

5 Pulmonale Hypertonie bei anderen Erkrankungen

Was ist PAH ?



1 Pulmonal arterielle Hypertonie

2 Pulmonale Hypertonie bei Linksherzerkrankungen

3 Pulmonale Hypertonie bei Lungenerkrankungen

4 Chronisch thrombembolische pulmonale Hypertonie

5 Pulmonale Hypertonie bei anderen Erkrankungen

Was ist CTEPH ?



Hoeper et al , J Am Coll Cardiol 2013; 62 (15)



Wann denken Sie an PH ?



„Symptoms, signs and history……….“

• Dyspnoe

• Fatigue

• Thorakaler Druck

• Schwindel, Synkopen



Wann denken Sie an 
PAH oder CTEPH ?



Hinweise für  das eventuelle Vorliegen von 

PAH oder CTEPH trotz Lungenerkrankung

PAH CTEPH

Familienannamnese für PAH Zurückliegnde Lungenembolie

M. Osler Zurückliegende Thrombosen

HIV-Infektion Antiphospholipidsyndrom

Kollagenose Thrombophilie

Angeborener Herzfehler Splenektomie

Portale Hypertension Ventriculoatrialer Shunt

Einnahme von Appetitzüglern Herzschrittmacher

Einnahme von Anagrelid Essentielle Thrombozytämie

Polycythämia vera



Z.n. Lungenembolie und Dyspnoe

Wie sind Residualbefunde zu bewerten ?





„Restbefunde“  ?

Symptomatischer Patient: CTEPH-Abklärung !

Symptomatische Patient: Überwachung! 



Hoeper et al , J Am Coll Cardiol 2013; 62 (15)



Echo bei pulmonaler Hypertonie

Bild bei unserer 

Patientin - Frühform

Typisches Bild bei  

schwerer PH



RHK und Echo bei Pulmonaler Hypertonie

Vorselektionierte Patienten mit „V.a.PH“

PH entgeht dem Echo in 10 % !

Held Linke Jany,  Deutsch Med Wochenschr, im Druck



Coghlan et al Ann Rheum Dis 2013

Echo verpasst im Screening die Diagnose in 29 % !

RHK und Echo bei Pulmonaler Hypertonie



Probefahrt Spiroergometrie: 

Typische Befunde bei pulmonaler Perfusionsstörung

Spirpergo

Held M et al.
Pneumologie 2013;S2:124-125



Spiroergometrie-Parameter

Cut-Off-Werte, Sensitivität und Spezifität bei CTEPH

Held M et al. Respiration 2014;87:379-387 

Specifity and Sensitivity of CTPET parameters and scores (CTEPH, n = 42; controls n = 51)



Häufigkeit pathologischer CPET-Parameter

bei  13 CTEPH-Patienten mit negativem Echo-Befund

Held M et al. Respiration 2014;87:379-387 

Parameter Cut off „Positive“ n /%

EQ O2 (> 30,5) 10 (77%)

EQ CO2 (>35.5) 12 (92%)

VE/VCO2 (>37.5) 9 (69%)

P(Aa)DO2 (>36.97) 10 (77%)

P (a-ET)CO2 (>5.18) 13 (100%)

PET CO2 (>31.33) 10 (77%)

4-P-CPET-Score (>0.1045) 12 (92%)

6-P-CPET-Score (>0.105) 12 (92%)



Hoeper et al , J Am Coll Cardiol 2013; 62 (15)



Vorstellung Missio

Auswärtiger RHK: 

„mPAP 20-28 mm Hg, PAWP 12-15 mm HG“

Re-RHK

Ruhe: mPAP 25 mm Hg, PAWP 12 mm Hg, PVR 240 dyn

Belastung: mPAP 51 mm Hg, PAWP 14 mm Hg

Vasoreagibilitätstest

mPAP 17 mm Hg CI 3,0 >> 3,4 l/min/m2



Bestätigung/Festlegung

• Qualität der durchgeführten RHK ist immens 

wichtig!

Nullpunkt, Nullabgleich, 

HZV-Messmethode

 PAWP-Bestimmung endexspiratorisch

Vasoreagibilitätstest korrekt durchgeführt und 

interpretiert?

Erkennung und Festlegung bleiben  Herausforderung!



Hoeper et al , J Am Coll Cardiol 2013; 62 (15)



DD: PAH/CTEPH

Gefäßbeurteilung







Szintigraphie unerlässlich, da der CT-A in der Detektion überlegen
aber

Es gibt auch falsch positive Szintigraphiebefunde



CTEPH ?

Wonach suchen wir im CT?

Welche Frage müssen wir stellen?



47



Hoeper et al , J Am Coll Cardiol 2013; 62 (15)



DD PAH – Non-PAH PH

DD PAH – PH in Folge Herzerkrankung

DD PAH – PH in Folge Lungenerkrankung



Fehleinschätzung der 
Mitralinsuffizienz



40.2
33.3

28.9
25.2

21.9
21
21.6

12
9.3

6.1
4.8
6.2
6.9

5.9

Arterial hypertension
Obesity, BMI > 30

CVD/CTD
Depression

Obstructive airway diseases
Sleep apnea

Thyroid diseases
Diabetes, overall

Ischemic cardiovascular event
Non-skin cancer

Valvular heart disease
Cirrhosis

History of pulmonary embolism
History of deep vein thrombosis

Comorbid conditions in
PAH overall(%)

REVEAL Registry

Komorbiditäten bei PAH

Nach Badesch et al, Chest 2010;137:376-387



DD PAH – Non-PAH PH

Kausalität oder Komorbidität ?



Boerrigter, CHEST 2012, 142:1166-1174

„PH in Folge“ gegen „PH und“ 
Lungenerkrankung 



PH und Schlafapnoe ?



Zentrale SBAS in Folge schwerer PH

Held et al; Am J Respir Crit Care Med, 2013.



Schwere PH und Hypoventilation

Held et al.     Eur Respir J 2014, 43:156-165



Dyspnoe bei Patienten mit 

hämatologischen Erkrankungen



18.09.2012

Untersuchung bei Aufnahme

6MWD 260 m, WHO III ?

4.12.2012

Kontrolle nach 6 Wochen

250 mg Bosentan + 60 mg Sildenafil

6MWD 280 m, WHO II-III

18.3.2013

Kontrolle nach 6  Monaten

250 mg Bosentan + 60 mg Sildenafil

6MWD 400 m, WHO II
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