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Fur die chirurgische Therapie der pulmonalen Hypee stehen zwei chirurgische
Therapieverfahren zur Verfigung: die Lungentrangpiéon und die pulmonale
Endarteriektomie. Ausgehend von der aktuellen &tihen Klassifikation der pulmonalen
Hypertonie (Dana Point 2008) ist die PEA bei derugpe 4, der chronischen
thromboembolischen pulmonalen Hypertonie, TherdpieWahl. Die Lungentransplantation
wird bei der Gruppe 1 (IPAH) wund der pulmonalen Elypnie bei

Lungenparenchymerkrankungen (Gruppe 3) durchgefihdbei bei den letzteren die
funktionelle Einschrankung und das respiratorischersagen die Indikation zur
Transplantation dominieren.

Lungentransplantation bei pulmonaler Hypertonie

Bei der IPAH verliert die Transplantation durch d&ndig erweiterte und verbesserte
medikamentdse Therapie immer mehr an Bedeutungrnmérte Prof. Mayer in seinem
Workshop beim 12. PH Patiententreffen in Frankfuftotz weiterer Zunahme der
Lungentransplantationen auf insgesamt mehr als Z7@fAsplantationen weltweit im Jahre
20009 ist bei der pulmonal arteriellen Hypertonie kontinuierlicher Rickgang der Eingriffe
auf weniger als 5% zu verzeichnen, d. h. wenigerl&D Transplantationen pro Jahr werden
aus der Indikation ,pulmonale Hypertonie® vorgenoamn (Jahresbericht 2010 der
International Society for Heart and Lung Transméoh, www.ishlt.org). Die
Lungentransplantation kommt praktisch nur noch gyimptomatische PAH-Patientin im
NYHA-Stadium IIl oder IV mit Fortschreiten der Edakung trotz optimaler medikamentdser
Therapie oder bei Manifestation eines Eisenmengacti®ms in Betracht, sagt Prof. Mayer.
Faktoren, die dabei gegen eine Transplantationckpre sind das Alter des Patienten —
gegenwartige Empfehlung: Altersgrenze 65 Jahres maligne Grunderkrankung oder das
Vorkommen eines Malignoms in den letzten 10 JakmerEntscheidung zur Transplantation
(), therapieresistente Infektion oder Systemerkuagkn, schwere, irreversible Erkrankungen
anderer Organe (Leber, Niere) sowie fehlende Mbotwaund Kooperationsbereitschaft des
Patienten. Ein pauschaler Ausschluss in der Enthehg zur Transplantation aufgrund dieser
Kriterien ist allerdings wahrscheinlich nicht simllv Aus diesem Grunde sollte die
individuelle Beratung und definitive Entscheidungdting immer in einem Expertenzentrum
erfolgen, betont Prof. Mayer und erlautert im wate Verlauf des Workshops die
Operationstechnik und Problematik der Verfahrenpi@d-Lungentransplantation und Herz-
Lungentransplantation. In der Reihe der Akutkomgdidnen nach der Transplantation sind
septisch verlaufende Infektionen, CMV-Infektion@nansplantatversagen, Herzversagen und
AbstoRungsreaktionen fihrend. Die Mehrzahl derelftgn ist allerdings 6 bis 8 Wochen
nach der Transplantation, unterstitzt von einerchAhssheilbehandlung, wieder nahezu
normal belastungsfahig und nicht mehr sauerstoffagiy. Die perioperative Letalitat betragt
je nach Schwere der Grunderkrankung, Komorbiditéd durchgefihrtem Eingriff bis zu
21%, danach besitzen gerade aufgrund von IPAH pgtanserte Patienten eine erfreulich
gunstige Langzeitprognose (Jahresbericht 2010, wshittorg). Die Hauptproblematik
bezlglich des Langzeitiberlebens stellt neben {tafekund rezidivierenden akuten
AbstoRungsphasen die chronische Abstol3ungsrealdam die zur Entwicklung einer
Bronchiolitis obliterans fuhrt. Sie beeinflusst diangzeitergebnisse nach Transplantation
hinsichtlich Lebensqualitat und Letalitat relevant.

Neben diesen speziellen Problemen ist die Knappeigeeigneten Spenderorganen ein
limitierender Faktor. Trotz Liberalisierung der 8derkriterien und trotz Entwicklung neuer



Techniken der Organkonservierung konnen bei lexhgh0% der Organspender die Lungen
entnommen werden, so dass in Deutschland bis zu d&%Patienten auf der Warteliste
versterben (nach Wahl, Gottlieb, Pneumo-News 5-R00D899 waren in Deutschland noch
300 Anmeldungen, im Jahr 2008 waren bereits 450aN®eldungen registriert (DSO

Jahresbericht 2009, www.erotransplant.nl).

In seiner Zusammenfassung kam Prof. Mayer zu folgenFazit:

1. Die Lungentransplantation ist eine effektive und teptiell lebensrettende
Therapieoption fur Patienten mit pulmonaler Hypeitdam Endstadium.

2. Préazise Indikationsstellung und optimales Timingrelis der Listung zur
Transplantation sind entscheidende Voraussetzungen.

3. Das Operationsrisiko ist aufgrund der hohen Konwt#i und des schlechten
praoperativen Zustands der Patienten hoch.

4. Lebensqualitat und Lebenserwartung werden durchiidiesplantation verbessert. Die
Langzeitergebnisse  werden im  Wesentlichen  durch  diehronische
AbstoRungsreaktion, die obliterierende Bronchiglilimitiert.

Pulmonale Endarteriektomie — die operative Therapieder Wahl bei CTEPH

Ist die pulmonale Hypertonie thrombembolischer Geneso stellt die pulmonale
Endarteriektomie ein kausales und effektives Behmgdverfahren dar, das einer
Transplantation vorzuziehen ist (Wilkens, DMW 2Q1Bine CTEPH ist eine symptomatische
pulmonale Hypertonie, die infolge zumindest eindwutan Lungenareterienembolie als
chronifizierte Erkrankung entsteht. Die einzigendba prospektiven Studien beschreiben
hierzu eine kumulative Inzidenz von 1,5 — 5%. DheDeutschland dokumentierte Inzidenz
von 1.500 Fallen/ Jahr unterschatzt die tatsaohligiufigkeit dabei um etwa 50%. Die
Diagnose wird immer noch h&aufig nicht oder zu spastellt, die Moglichkeit einer
chirurgischen Heilung ist nicht hinreichend bekamie Erkrankung zeigt symptomatisch die
gleichen Auswirkungen wie die IPAH, hat allerdirggei Komponenten: eine mechanische
und eine vaskular-reaktive. Aus dem initialen fnesic Thrombus einer akuten Lungenembolie
entsteht infolge einer pathologischen Thrombolysend u einer pathologischen
Entzindungsreaktion der GefaRwand eine narbigehamésche Strombahnverlegung in den
grol3en Lungengefal3en (1. Komponente), aus dernrpdmér nicht betroffenen, chronisch
Ubermafdig durchbluteten Lungengefal3en eine Gefafiwwadinderung resultiert, die den
Veranderungen der IPAH ahnlich ist (2. Komponeng®mit schreitet die Erkrankung auch
ohne eine weitere Lungenembolie fort. Es wird aktaegenommen, dass eine Verlegung
von 40 — 60 % der Pulmonalarterienaste eine pulteohfypertonie bewirken und den
gesamten Prozess auslosen kann. Die Folgen sind, bei anderen Formen des
Lungenhochdrucks, Rechtsherzversagen und Multiogyaagen, die letztlich zum Tode
fuhren.

Das klassische, leider unspezifische LeitsymptdrdiesAtemnot. Die Diagnose erfolgt durch
die Echokardiographie als hervorragende Screeniatipie, eine Ventilations-Perfusions-
Szintigraphie sowie einen Rechtsherzkatheter, em die Diagnose ,pulmonale Hypertonie*
verifiziert wird. Bevor aber die Diagnose CTEPH tgswerden darf ist in jedem Fall nach
einer akuten Lungenembolie eine Phase effektivetikdagulation (Phenprocoumon,
LMWH, direkte Faktor-Xa-Antagonisten) von mindestearei Monaten Dauer zu fordern.
Die Pulmonalisangiographie ist bereits ein difféi@therapeutisches Diagnostikum, in dem
die Operabilitat definitiv beurteilt werden kanndjndie als selektive Angiographie in
mindestens vier Ebenen angefertigt werden solli® TMHR- oder Spiral-CT sind derzeit als
wertvolle bildgebende Diagnostiken einzustufen, @ahsbesondere der CT zum Nachweis
thromboembolischer Verdnderungen eine Bedeutungraok, wenn das Diagnostikum



Szintigraphie nicht verfugbar ist. Auf keinen Falber darf anhand einer noch so
ausgezeichneten Angio-CT auf die (In-)Operabilgéter CTEPH rickgeschlossen werden.
Hochwertige bildgebende Verfahren sind in jedem | Falnabdingbar fir die
Diagnosesicherung, die Abklarung der Operabilitdnd u zur Eischétzung des
Operationsrisikos.

Die pulmonale Endarteriektomie, friher auch puln@nghrombendarteriektomie, ist ein
standardisiertes chirurgisches Therapieverfahréardangs aufgrund der Komplexitat des
Eingriffes nur an wenigen Zentren in Deutschland weltweit etabliert. Das Kernziel der
Operation ist die chirurgische Ausschalung der igerb Residuen einer akuten
Lungenembolie aus den Asten der Lungenarterie, iquals Gewinnung eines
Ausgusspraparates des Lungenarterienbaumes. Dienistin-narbigen Veradnderungen
werden dabei unter Mitnahme der innersten Wanditlier Lungenarterie auf der Grenze
zum muskularen Wandanteil entfernt. Der Operatiogarg ist, wie bei herzchirurgischen
Eingriffen, eine Sternotomie, die Lungenarterienrde® innerhalb des Herzbeutels, also
herznah, prapariert und eroffnet. Von hier aus vdrel Ausschalung des Narbenmaterials
vorgenommen.

Die Operationsindikation ist klar definiert und eit der Diagnose ,CTEPH" gegeben, d. h.
der gesicherte Nachweis chirurgisch erreichbareontboembolischer Veranderungen im
chronischen Narbenstadium plus Antikoagulation seghr als drei Monaten. Zusatzlich
flieBRen hamodynamische und Klinische Parameter i@ Hntscheidungsfindung zur
pulmonalen Endarteriektomie ein: Erhdhung des pobhwaskularen Widerstandes (PVR)
tiber 300 dyn-s-cm funktionelle Einschrankung i. S. eines modifimer NYHA-Stadiums

I, 1l und IV. Die Entscheidung zur Operation istie die Entscheidung zur Transplantation,
eine individuelle Entscheidung, die in einem Schpuektzentrum, im multidisziplinéren
Team (Chirurgie, Kardiologie, Pneumologie, Radit®yggetroffen werden muss. Als
Schwerpunkt- oder PEA-Zentrum ist nach LeitlinieafiDition dabei eine Klinik anzusehen,
in der mehr als 20 Eingriffe jahrlich mit einer abtat unter 10% durchgefiihrt werden.
Insbesondere die Beurteilung der Inoperabilitat dar in einem solchen Rahmen erfolgen.
Als absolute Kontrainikationen zur Operation siredzeit lediglich eine schwere systolische
Dysfunktion des linken Ventrikels, fortgeschrittenaingenerkrankungen (z.B. COPD,
Fibrose) und Malignome mit deutlich eingeschrank®eognose anzusehen. Als spezielle
individuelle Risikofaktoren, die prinzipiell mit @m erhéhten Operationsrisiko verbunden
sind, gelten das Vorhandensein intravenosen Fretedimls (z. B. VA-Shunt,
Schrittmachersonden), eine erhdhte PVR ({iber 1000-sdgn? als Indikator einer
fortgeschrittenen sekundéaren (Mikro-)Vaskulopatkieicht-mechanische Komponenete) und
sog. periphere Obstruktionen, wobei letztere denséhatzung und Erfahrung des
operierenden Chirurgen obliegt. In Zweifelsfalleank hier die Einholung einer zweiten
chirurgischen Fachmeinung hilfreich sein.

Inwieweit in diesem Kontext eine spezifische medikatdose Therapie zur Schaffung der
funktionellen Operabilitat oder zur Verbesserung degebenen Risikoprofils angezeigt sein
kann, sollte zurzeit ebenfalls der interdiszipler@Beurteilung an einem Expertenzentrum
Uberlassen werden. Grundsatzlich ist die medikabsenTherapie, die ja in die Behandlung
der IPAH gehort, nur den als nicht-operabel eingest Patienten oder jenen, mit
fortbestehender pulmonaler Hypertonie nach PEAetmalien. D. h. also, jenen Patienten, bei
denen die ,nicht-mechanische” Komponente der EMaag Uberwiegt. Evidenz-basierte
Daten zu interventionellen Therapieverfahren (Stelgr Ballondilatation der Obstruktionen)
liegen praktisch nicht vor. Nach dem aktuellen Kersstand ist bei CTEPH eine
organerhaltende Therapie einer Lungentransplantatigedem Fall vorzuziehen.

Prof. Mayer ging im Weiteren detaillierter auf diperationstechnik ein. Der Eingriff wird
unter Einsatz der Herz-Lungenmaschine durchgefltet.Kérper wird an der Maschine auf
eine Temperatur von ca. 18°C gekuhlt. Erst im Sohutieser Hypothermie wird dann im



Kreislaufstillstand der eigentliche Schritt der @qu®n, die Ausschalung bis auf Segment-
und Subsegmentarterienebene unter Sicht, mégligh ADsschalung erfolgt bis auf wenige
Ausnahmen immer beidseitig, mit kurzen Phasen dexdgvdurchblutung. Nach erfolgter
Ausschalung wird der Patient wieder auf eine noenté@brpertemperatur aufgewarmt und
kann dann von der Herz-Lungenmaschine entwohntemer8ei unkompliziertem Verlauf ist
der Patient bereits am Morgen nach dem Eingriffisté@hdig wach und kann auf eine
Uberwachungs- oder normale Station verlegt werden.

Bisher wurden ca. 4500 Operationen weltweit audgéfiDabei werden hervorragende
Frihergebnisse und Langzeitergebnisse besondersdewmisspezialisierten PEA-Zentren
(Sterblichkeit < 5 - 10 %, signifikante Verbesseyumon Luftnot, Belastbarkeit und
Hamodynamik) berichtet. Ausgehend von den bislamngiperten Daten kann bei Uber 96%
der operierten Patienten eine Verbesserung deisélian Symptome erreicht werden. Das
Langzeituberleben liegt bei GUber 80% in der Kapléier-Analyse. Professor Mayer raumt
hierzu ein, dass samtliche bisherigen Untersuchukgee prospektiven Studien darstellen.
Somit ist die Erfassung samtlicher diagnose- undraghierelevanter Daten in dem
europaweiten CTEPH-Register eine bislang einzigartAnalyse, die aber bisherige
Kenntnisse im Wesentlichen untermauert.

Basierend auf dieser prospektiven Datenanalyse dad Ergebnissen des eigenen
Expertenzentrums (www.cteph-association.org, wwweldeoff-klinik.de) kommt Prof.
Mayers zu folgenden Schlussfolgerungen:

1. Die CTEPH ist viel haufiger als angenommen und mhisgjziert.

2. Die Diagnose basiert auf Klinik, Echokardiograpti®erfusions-Scan und Rechtsherz-
Katheteruntersuchung.

3. Entscheidend zur Beurteilung der Operabilitdt ist deiten-selektive Pulmonalis-
Angiographie.

4. Computertomographie und MRT sind zur Beurteilung@perabilitat derzeit noch als
Bildgebung der Zukunft einzustufen.

5. Die Frage der Operabilitat sollte von einem erfabre Team in einem
Expertenzentrum beantwortet werden.

6. Die pulmonale Endarteriektomie ist eine effektivendu potentiell kurative
Therapieoption fur Patienten mit CTEPH und somiterBipie der Wahl. In
spezialisierten Zentren ist das operative Risikedng, die Langzeitergebnisse sind
exzellent.

7. Die Bedeutung einer spezifischen medikamentbsenraphe zur praoperativen
Verbesserung der pulmonalen Hamodynamik, bei iradppen Patienten oder bei einer
persistierenden postoperativen PH ist noch unktar muss in kontrollierten Studien
geklart werden.

8. Das diagnostische und therapeutische Vorgehen B&PE-Patienten ist komplex
und erfolgt am besten in einem spezialisierten REAtrum mit einem
multidisziplinaren Team.
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