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Fallbericht: Patientin mit idiopathischer 
pulmonal-arterieller Hypertonie (iPAH) – 

Einschluss in SERAPHIN-Studie
N. Skoro-Sajer, I. M. Lang

Aus der Abteilung für Kardiologie, Universitätsklinik für Innere Medizin II, Wien

  Einleitung

Wir berichten von einer 64-jährigen Patientin, die im Septem-
ber 2009 mit Belastungsdyspnoe NYHA II–III in unsere Am-
bulanz kam.

  Anamnese

Seit zwei Monaten war es zur Entwicklung einer Belastungs-
dyspnoe im klinischen Stadium NYHA II–III gekommen. Bei 
der Patientin waren Z. n. Ovarektomie wegen Teratom, Stru-
ma multinodosa, Depressio, Diabetes mellitus Typ II und arte-
rielle Hypertonie bekannt. Sie wurde mit Metformin, Acetyl-
salicylsäure, Metoprolol, Furosemid und Maprotilin behandelt.

  Klinischer Untersuchungsbefund

Im Status zeigte sich eine 166 cm große und 83 kg schwere 
Patientin im normalen Allgemein- und adipösen Ernährungs-
zustand. Die Lunge war sowohl auskultatorisch als auch perku-
torisch unaufällig. Die Herztöne waren rhythmisch, der 2. Herz-
ton war betont. Blutdruck: 140/91 mmHg und HF: 81/min.

Abdomen: Bauchdecke weich, keine Druckdolenz, keine Re-
sistenz, Hepar am Rippenbogen, Nierenlogen klopfindolent. 
Periphere Pulse bds. palpabel. SO2 war mit 91 % erniedrigt. 
Es zeigten sich leichte Beinödeme beidseits.

  Untersuchungsergebnisse

Ruhe-EKG
Sinusrhythmus, HF = 81/min, Rechtstyp, inkompletter RSB

Lungenfunktion
Kein Hinweis auf eine Restriktion. Zeichen der Überblähung. 
Grenzwertige Obstruktion. Es bestand eine deutliche  arterielle 
Ruhehypoxämie.

Ventilations-Perfusionsszintigraphie
Kein Hinweis für eine rezente PE und eine CTEPH.

Multislice-CT
Pathologisch vergrößerter Truncus pulmonalis sowie Pulmo-
nalishauptäste ohne Hinweis auf eine PE. Unaufällige Darstel-
lung der pulmonalen Strukturen.

Links- und Rechtsherzkatheter
Der pulmonal-arterielle Druck (PAP) war 92/43/56 mmHg, 
der Lungengefäßwiderstand (PVR) 1253 dynes-s–1cm–5, der 
mittlere kapilläre Verschlussdruck (mPCWP) 9 mmHg, Herz-

minutenvolumen (CO) 3 l/min, Herzindex (CI) 1,6 l/min.m2, 
die Koronarien waren bland.

6-Minuten-Gehtest (6MWT)
330 m, Borg Dyspnoe-Score: 3

NT-proBNP
1122 pg/ml

  Diskussion

Bei der Patientin wurde eine idiopathische pulmonal-arterielle 
Hypertonie (iPAH) festgestellt. Sie wurde in die SERAPHIN-
Studie eingeschlossen.

SERAPHIN („Study with an Endothelin Receptor Antagonist 
in Pulmonary Arterial Hypertension to Improve Clinical Out-
come“) war eine multizentrische, doppelblinde,  randomisierte, 
placebokontrollierte, ereignisgetriebene Phase-III-Studie, in 
welcher Macitentan getestet wurde. Im Vergleich zu Bosentan 
besitzt Macitentan eine deutlich längere Verweilzeit am Endo-
thelinrezeptor und eine bessere Gewebspenetration.

Die Teilnehmer mussten eine der folgenden Formen von 
PAH aufweisen: idiopathische oder hereditäre PAH, PAH 
auf Basis einer Bindegewebserkrankung, aufgrund eines 
operierten Links-Rechts-Shunts, aufgrund einer HIV-Infek-
tion oder aufgrund von Medikamenten- oder Drogenexpo-
sition, die durch einen Rechtsherzkatheter (RHK) bestä-
tigt war. Der primäre Endpunkt war definiert als Zeit bis 
zum Eintreten  eines der folgenden Ereignisse: Tod, atriale 
 Septostomie, Lungentransplantation, Beginn der Behand-
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Abbildung 1: 6-Minuten-Gehtest und NT-proBNP 
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lung mit intravenö sen oder subkutanen Prostanoiden oder 
Verschlechterung der PAH.

Die Patienten wurden im Verhältnis 1:1:1 in drei Gruppen ran-
domisiert, die Placebo (n = 250) bzw. 3 mg Macitentan (n = 
250) oder 10 mg Macitentan (n = 242) per os, jeweils 1× tägl., 
erhielten. 287 Patienten erreichten den primären Endpunkt; 
116 in der Placebogruppe, 95 in der Macitentan-3-mg-Grup-
pe und 76 in der Macitentan-10-mg-Gruppe. Eine Behandlung 
mit Macitentan 10 mg gegenüber Placebo führte zu  einer Ver-
ringerung des Risikos für den kombinierten Endpunkt zu Mor-
talität/Morbidität bis Studienende um 45 % (Hazard- Ratio 
0,55; 97,5-%-CI: 0,39–0,76; p < 0,0001).

Unsere Patientin wurde am 14.10.2009 in die SERAPHIN-
Studie eingeschlossen. Während der Studie kam es zur Ver-
besserung des 6MWT, der WHO-Funktionsklasse und der 
NT-pro-BNP-Werte (Abb. 1). Die RHK-Kontrolle sechs Mo-
nate nach dem Beginn ergab eine robuste Verbesserung der 
Hämo dyna mik (PAP 61/23/36 mmHg; CO 6,4 l/min, PVR 

336 dynes. s. cm– 5). Die Entblindung ergab, dass unsere Pati-
entin in der Macitentan-10-mg-Gruppe war.

Zwischen Jänner 2012 und März 2014 war sie in der 
 SERAPHIN-Open-Label-Studie. Nachdem Macitentan für 
die Indikation PAH-WHO-Funktionsklasse II–III zugelassen 
war, wurde die Patientin im März 2014 auf Opsumit® einge-
stellt. Die letzte Kontrolle am 26.2.2015 ergab einen stabilen 
Zustand, der 6MWT betrug 410 m, und NT-proBNP war im 
Normbereich (72,2 pg/ml).

Fachkurzinformation nachstehend.
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