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Fallbericht: Pulmonal-arterielle Hypertension (PAH)
assoziiert mit angeborenem Herzfehler (CHD)

l.-A. Campean

Aus der Abteilung fiir Kardiologie, Universitatsklinik fiir Innere Medizin I, Wien

B Einleitung

Eine 22-jihrige Patientin stellte sich im Mirz 2014 wegen seit
iiber einer Woche persistierender linksthorakaler Beschwer-
den, Ruhedyspnoe sowie Hdamoptysen in unserem Universi-
tatsklinikum vor.

B Anamnese

— Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt Typ IV

— Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp

— Zwischen 1995 und 1997 mehrfache kardiale Korrektur-
operationen

— Schwere pulmonale Hypertension

— Sauerstoff-Langzeittherapie (21 in Ruhe)

Neben dem reduzierten Allgemeinzustand mit einem Blut-
druck von 98/60 mmHg, einer Herzfrequenz von 88/min
und einer Sauerstoffsdttigung von 65 % (mit 41 O, in
Ruhe) imponierten eine Dyspnoe NYHA-Stadium IV, eine
ausgepragte Lippenzyanose sowie Trommelschlegelfin-
ger. Auskultatorisch war ein gespaltener zweiter Herzton hor-
bar.

Die 6-Minuten-Gehstrecke betrug 195 m, mit einem Borg-
Dyspnoe-Score von 3. Aufgrund der reduzierten Leistungs-

fahigkeit wurde die Patientin in die WHO-Funktionsklasse IV
eingestuft.

® Diagnostische MaRnahmen

Die Elektrokardiographie zeigte einen Sinusrhythmus mit einem
Rechts-Lagetyp, einem kompletten Rechtsschenkelblock sowie
negative T-Wellen in den Brustwandableitungen V, ¢. (Abb. 1).
In der Rontgen-Thorax-Aufnahme wurde eine Rechtsherzver-
groflerung beschrieben. Die Laborparameter waren bis auf eine
geringe NT-proBNP-Erhohung von 320 pg/ml unauffillig.

Die Echokardiographie zeigte eine normale Linksventrikel-
funktion, einen vergroferten rechten Ventrikel mit einer mit-
telgradig reduzierten Rechtsventrikelfunktion sowie eine Tri-
kuspidalinsuffizienz mit einem systolischen Pulmonalisdruck
von 97 mmHg.

B Therapie

Die bereits initiierte spezifische Therapie mit Sildenafil wur-
de durch Macitentan 10 mg einmal tédglich ergéinzt. Eine inter-
disziplindre Vorstellung der Patientin zur Evaluierung einer
Herz-Lungen-Transplantation ergab aufgrund des stabilen Ge-
sundheitszustands und der noch weiter ausbaufihigen medi-
kamentosen Therapie keine Indikation.
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Abbildung 1: EKG mit negativen T-Wellen tiber der rechts prékordialen Brustwand (in diesem Fall V;_3) als Zeichen einer rechtsventrikularen Belastung (,right ventricular strain”).
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Fallbericht

B Follow-up

Bereits einen Monat nach Entlassung zeigte sich die Pati-
entin in einem gebesserten Allgemeinzustand. Hdmoptysen
waren nicht mehr aufgetreten. Sie befand sich in der WHO-
Funktionsklasse III, der 6-Minuten-Gehtest betrug 220 m,
der Borg-Dyspnoe-Score 3 und der NT-proBNP-Wert war auf
227,3 pg/ml abgefallen.

Die zweite Verlaufskontrolle nach sechs Monaten (November
2014) zeigte einen stabilen klinischen Zustand mit einer
Reduktion des 6-Minuten-Gehtests auf 150 m und einem
Borg-Dyspnoe-Score von 5. Die echokardiographischen Para-
meter blieben unveridndert und das NT-pro-BNP blieb mit
255,7 pg/ml stabil.
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