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I. Zusammenfassung

Die Behandlung der pulmonal-arteriellen Hypertonie
bei rheumatologischen Erkrankungen ist eine kom-
plexe, potentiell lebensgefährliche Therapie, die in
die Hände von erfahrenen Zentren in Zusammen-
arbeit mit Pulmonologen gegeben werden sollte. We-
gen der Gefährlichkeit der Erkrankung sollten den
Patienten alle heute zur Verfügung stehenden Thera-
pieoptionen angeboten werden. Dazu gehört v. a. in
den Stadien NYHA III und IV auch die Behandlung
mit Prostazyklinen, Endothelin-Rezeptor-Antagonis-
ten und Phosphodiesterase V-Hemmern, wobei auch
eine Kombination dieser Therapien sehr sinnvoll
sein kann. Eine Entscheidung zu einer solchen The-
rapie sollte der behandelnde Arzt zusammen mit
dem betroffenen Patienten im Einzelfall diskutieren,
beide müssen zu engmaschigen Kontrollen bereit
sein.

II. Hintergrund und diagnostische Maßnahmen

Die pulmonale Hypertonie ist eine potentiell lebens-
gefährliche Komplikation verschiedener rheumati-
scher Erkrankungen. Da die pulmonale Hypertonie
lange klinisch stumm verlaufen kann und frühe kli-
nische Symptome schwer von denen der Grund-

erkrankung zu unterscheiden sind, ist sie vor allem
bei Patienten mit rheumatischen Erkrankungen un-
terdiagnostiziert. Die Prognose der pulmonalen Hy-
pertonie verschlechtert sich jedoch mit steigendem
pulmonal-arteriellen Druck dramatisch, daher ist die
frühzeitige Diagnose für das Einleiten einer adäqua-
ten Therapie essentiell. Dazu sollte bei Risikopatien-
ten mindestens zweimal pro Jahr eine ausführliche
Anamnese, die explizit nach möglichen Frühsympto-
men einer pulmonalen Hypertonie fragt (Tab. 1), er-
hoben werden. Bei jedem Patienten mit einer rheu-
matischen Erkrankung und Dyspnoe sollten zusätz-
lich zur weiteren Diagnostik ein EKG (Rechtsherz-
belastung?), eine 2D-Echokardiographie mit Dopp-
lersonographie, eine Röntgenaufnahme des Thoraxes
in zwei Ebenen (Durchmesser der Pulmonalarterien?
Herzgröße?) und eine Lungenfunktionsprüfung
durchgeführt werden. Da dopplersonographisch der
Druckgradient über der Trikuspidalklappe nicht-in-
vasiv ermittelt werden kann und die dopplersonogra-
phische Echokardiographie in weiten Bereichen gut
mit der Rechtsherzkatheter-Untersuchung korreliert,
empfiehlt die WHO, bei allen Patienten mit rheuma-
tischen Erkrankungen unabhängig von Hinweiszei-
chen in der Anamnese einmal jährlich eine transtho-
rakale 2D-Echokardiographie mit Dopplersonogra-

Tab. 1 Mögliche Frühsymptome der pulmonal-arteriellen Hypertonie

n schleichend zunehmende Belastungsdypnoe
n Ruhedyspnoe
n rasche Ermüdbarkeit
n mangelnde körperliche Belastbarkeit
n Reizhusten
n Schwindelattacken
n Synkopen
n Brustschmerzen/balstungsabhängige Angina
n Rhythmusstörungen
n periphere Ödeme



phie durchzuführen. Eine pulmonale Hypertonie
liegt vor, wenn der mittlere Druck in der Arteria
pulmonalis 25 mmHg in Ruhe oder 30 mmHg unter
Belastung übersteigt.

III. Allgemeinmaßnahmen
und spezifische Therapie

Grundsätzlich ist die Therapie der pulmonalen Hy-
pertonie komplex und potentiell gefährlich und sollte
daher nur in enger Kooperation mit einem Pul-
monologen/pulmonologischen Zentrum erfolgen. Die
Therapie der pulmonalen Hypertonie bei rheumati-
schen Erkrankungen lehnt sich an die allgemeinen
Therapieempfehlungen bei pulmonaler Hypertonie
an (siehe Abb. 1 [1]). Von zusätzlicher Bedeutung ist
allerdings die Therapie der Grunderkrankung durch
Immunsuppressiva und/oder zytotoxische Medika-

mente, da durch eine optimale immunsuppressive
Therapie die klinischen Symptome der Grunderkran-
kung und die der Organmanifestationen der Grund-
erkrankung ebenso günstig beeinflusst werden
können wie die für rheumatische Erkrankungen ty-
pischen hämodynamischen Abnormitäten.

Jeder Patient mit einer rheumatischen Erkran-
kung und einer pulmonalen Hypertonie sollte mit
Antikoagulanzien behandelt werden, um das Risiko
von Thromboembolien zu reduzieren. Dieses gilt
insbesondere für Patienten mit Anti-Phospholipid-
Antikörpern, da rezidivierende pulmonale Embolien
zu einer pulmonal-arteriellen Hypertonie führen
können, die aber nach Verhinderung weiterer Embo-
lien lange reversibel ist. Im Einzelfall sind chirurgi-
sche Thrombektomien in der Behandlung der pul-
monalen Hypertonie erfolgreich gewesen [2].

Diuretika (v. a. Spironolacton) werden zur symp-
tomatischen Behandlung der sekundären Rechtsherz-
insuffizienz eingesetzt, Digitalispräparate haben ei-
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Abb. 1 Ein Evidenz-basierter Algorithmus zur
Behandlung der PAH (modifiziert nach Galie et al.,
J Am Coll Cardiol 43:81S–88S): Der Algorithmus ist
nur für Patienten der NYHA-Schweregrade III und
IV gültig, da sie das größte Kollektiv der für den
Algorithmus ausgewerteten Studien darstellen. Die
Patienten in diesen Studien hatten in der Mehrzahl
eine idiopathische PAH oder eine PAH in Zusam-
menhang mit Sklerodermie. Die Anwendung des
Algorithmus auf Patienten mit anderen Erkran-
kungen oder in anderen NYHA-Schweregraden
muss daher mit Vorsicht erfolgen. Die dunkel un-
terlegten Therapieempfehlungen können im Rah-
men der internistischen Grundversorgung der Pa-
tienten erfolgen. Mit Beginn der invasiven Diag-
nostik (Vasoaktivitätstests) sollte die Therapie
durch ein Zentrum mit Erfahrung in der Therapie
der PAH bei rheumatischen Erkrankungen in Zu-
sammenarbeit mit Pulmonologen erfolgen. inh.:
inhalativ, iv: intravenös; Evidenzgrade in Klam-
mern



nen messbaren hämodynamischen Effekt, sind je-
doch weder eindeutig symptomatisch noch prognos-
tisch wirksam. Unterstützend zur medikamentösen
Therapie kann bei Patienten mit anhaltender Hypo-
xie (SO2 < 90% bei Luftatmung) durch kontinuierli-
che Sauerstoffgabe (2 l/Minute) über den Euler-Lille-
strand-Reflex eine moderate Reduktion des pulmo-
nal-arteriellen Druckes durch Reduktion der Hypo-
xie-bedingten pulmonal-arteriellen Vasokonstriktion
erreicht werden.

Vor dem Einsatz von Calcium-Kanalblockern wird
empfohlen, einen Vasoreaktivitätstest durchzuführen
(s. Abb. 1). Dabei sollte es zu einem Abfall des pulmo-
nal-arteriellen Druckes von mindestens 10 mmHg bei
konstanter oder steigender Herzauswurfleistung unter
Belastung mit NO oder Prostazyklinen kommen. Fällt
der Vasoreaktivitätstest positiv aus, ist eine Therapie
mit oralen Calcium-Kanalblockern indiziert. Wird da-
mit eine Verbesserung der pulmonalen Belastbarkeit
auf Stadium NYHA I oder II auch nach mehreren Mo-
naten erreicht, kann eine Monotherapie mit oralen
Calcium-Kanalblockern fortgeführt werden. Sollte die-
ses Therapieziel nicht erreicht werden oder der Vaso-
reaktivitätstest negativ ausfallen, müssen andere medi-
kamentöse Optionen zum Zuge kommen (s. Abb. 1).

Dabei werden heute vor allem Substanzen einge-
setzt, die neben der Vasodilatation einen Effekt auf
das Vascular Remodelling haben. Zu diesen Medika-
menten gehören Prostazyklin (Epoprostenol) und
seine Analoga (Iloprost, Treprostenil, Beraprost) (die
seit kurzem auch in oral verfügbarer Form erhältlich
sind), oral verfügbare Endothelin-1-A/B-Rezeptor

Antagonisten wie Bosentan oder Phosphodiesterase-
V-Hemmer, wie z. B. Sildenafil. Es muss betont wer-
den, dass langfristige Erfahrungen mit Bosentan und
Sildenafil und vor allem ausführliche Erfahrungen
bei Patienten mit rheumatischen Erkrankungen im
Moment noch nicht vorliegen.

Die Hemmung der Phosphodiesterase V durch
Substanzen wie Sildenafil stellt für die Therapie von
peripheren Durchblutungsstörungen bei Autoimm-
unerkrankungen ein neues Behandlungsprinzip dar
und scheint eine vielversprechende Bereicherung der
augenblicklich verfügbaren Therapieoptionen zu sein
[3–9]. In Einzelfällen mag es gerechtfertigt sein,
Sildenafil oder in Zukunft andere Phophodiesterase
V-Hemmer, über die allerdings noch weniger klini-
sche Erfahrungen vorliegen, zur Therapie von peri-
pheren Durchblutungsstörungen bei rheumatischen
Erkrankungen einzusetzen. Solche Behandlungen
bleiben jedoch bis zur Vorlage größere kontrollierter
Studien und der erfolgten Zulassung der Medika-
mente für diese Behandlungsindikation individuelle
Heilungsversuche mit den entsprechenden recht-
lichen und ethischen Folgen für den behandelnden
Arzt. Wegen der sich daraus ergebenden Notwendig-
keit der intensiven, engmaschigen Überwachung der
Patienten und der unvollständigen Datenlage über
Langzeittherapien sollte die Behandlung von peri-
pheren Durchblutungsstörungen von Patienten mit
rheumatischen Erkrankungen mit Phosphodiesterase-
V-Hemmern größeren Zentren überlassen bleiben.

Die ultimative Therapie der pulmonalen Hyper-
tonie stellt die bilaterale Lungen-Transplantation dar.
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