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Die pulmonal-arterielle  Hypertonie
(PAH) ist eine Gefasserkrankung, die
zu einem mittleren pulmonal-arteri-
ellen Druck =25 mmHg, Belastungs-
dyspnoe und progredienter Rechts-
herzinsuffizienz fuhrt. Aus Furcht vor
Rechtsherzversagen riet man PAH-
Patienten jahrzehntelang kérperliche
Anstrengungen zu unterlassen. Dies
hat sich in den letzten Jahren grund-
legend gewandelt.

Ein far PAH-Patienten adaptiertes,
streng kontrolliertes Rehabilitations-
programm in spezialisierten Zentren
kann zu deutlichen Verbesserungen
beztglich der Symptome, Lebensqua-
litat und korperlichen Leistungsfahig-
keit sowie mdglicherweise zu einer
verbesserten Hamodynamik flhren
— aber nur bei gut ausgewahlten, sta-
bilen Patienten unter optimierter Me-
dikation (1, 2). Entsprechende Emp-
fehlungen wurden in die aktuellen
PAH-Guidelines aufgenommen (3).

Korperliche Aktivitat trotz PAH

Weil chronische, kardio-respirato-
rische Erkrankungen zu physischer
Inaktivitat, Muskelabbau und vermin-
derter Lebensqualitat flhren, ist es
wichtig, zusatzlich zur bestmoglichen
medikament®sen Behandlung die kor-
perliche Leistungsfahigkeit und Akti-
vitat der Patienten zu fordern (4, 5).
Die Lebenserwartung steigt mit der
koperlichen  Alltagsaktivitat  sowohl
bei Gesunden als auch bei chronisch
Kranken (6-9); eine hdhere kérperliche
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Aktivitat ist bei COPD-Patienten mit
weniger Spitaleinweisungen und einer
ldngeren Lebensdauer assoziiert (7).
Rehabilitation ist eine hoch wirksame
und Evidenz-basierte Massnahme,
um dieses wichtige Ziel zu erreichen.
Es handelt sich dabei um eine umfas-
sende Intervention, die nicht nur aus
korperlichem Training besteht. Viel-
mehr steht den Patienten ein multidis-
ziplindres Rehabilitationsteam mit Rat
und Tat zur Seite, um sie bei Verhal-
tensanderungen in Richtung eines ge-
siinderen Lebensstils zu unterstitzen
und sowohl ihren physischen als auch
psychischen Allgemeinzustand zu ver-
bessern (4, 5).

Die Erfahrungen mit Rehabilitation bei
kardio-pulmonalen Erkrankungen im
Allgemeinen durfen jedoch nicht eins
zu eins auf PAH-Patienten extrapoliert
werden, weil diese Patientengruppe
in vielerlei Hinsicht Besonderheiten
aufweist. Gerade PAH-Patienten sind
sich ihrer korperlichen Grenzen haufig
nicht bewusst und mussen erst lernen
diese zu erkennen, um gefahrliche,
unerwlnschte Wirkungen eines Gber-
massigen Trainings, wie eine progre-
diente Herzinsuffizienz, zu vermeiden.

Wirkmechanismen

Die zugrundeliegenden Mechanismen
positiver Trainingseffekte sind noch
nicht vollig klar. Die glinstige Wirkung
einer angemessenen korperlichen Ak-
tivitat ist jedoch fur verschiedene Or-
gansysteme nachgewiesen, so fir die

Skelettmuskulatur, das kardio-pulmo-
nale System, das Immunsystem (Ent-
ztindung) und auch fir die Psyche.
Mittlerweile weiss man, dass die Ske-
lettmuskulatur weit mehr ist als ein
Organ zur Umsetzung von Energie in
Bewegung: Muskeln sezernieren ver-
schiedene Mediatoren, die eine ganze
Reihe physiologischer Wirkungen im
Organismus entfalten. Die Skelettmus-
kulatur ist insofern das grosste Organ
des Korpers mit parakrinen, autokri-
nen und endokrinen Wirkungen (10).
Zu den Effekten der verschiedenen
muskuldren Botenstoffe, von de-
nen einige noch nicht charakterisiert
wurden, gehdren beispielsweise eine
bessere  Fettverbrennung, erhohte
Insulinsensitivitat, gesteigerte Kno-
chenbildung, Entziindungshemmung,
bessere Krebsabwehr und Pankreas-
funktion sowie moglicherweise eine
verbesserte Hirnleistung (11, 12).
Skelettmuskeln von PAH-Patienten
sind atrophisch. Sie enthalten weni-
ger Kapillaren und weniger Typ-lla-
Fasern als die Muskeln Gesunder, und
sie weisen eine geringere oxidative
Enzymaktivitdt sowie eine reduzierte
Kontraktilitat auf (13-15). Training
kann das Muskelgewebe deutlich ver-
bessern. Die Mechanismen und Wir-
kungen des Trainings bei PAH sind in
der Abbildung zusammengefasst.

Was bringt das Training fir PAH-
Patienten?
Die Daten von rund 470 PAH-Studi-



enpatienten (16, 17) dokumentieren
positive Trainingseffekte bezlglich
zahlreicher Parameter: Nachgewiesen
sind Verbesserungen im 6-Minuten-
Gehtest, in der maximalen Sauer-
stoffkapazitdt (VO, peak), bei Mus-
kelkraft und -ausdauer, der kardialen
Auswurfleistung (18) sowie der phy-
sischen und psychischen Lebensqua-
litat (SF-36-Fragebogen zur gesund-
heitsbezogenen Lebensqualitat) (1).
Die Verlangerung der 6-Minuten-
Gehstrecke betrug gemass einer Aus-
wertung von 16 Studien mit insge-
samt 469 Teilnehmern im Mittel 53,3
Meter; sie liegt somit weit Uber der
klinisch relevanten Schwelle (minde-
stens 33 Meter) (17, 19). Der deut-
liche Nutzen unterstreicht die hohe
Bedeutung einer speziellen Rehabili-
tation flr diese Patienten.

Die positive Wirkung gezielter Re-
habilitationsmassnahmen wurde fur
verschiedene pulmonal-vaskuldre
Erkrankungen gezeigt, so bei idio-
pathischer PAH und bei PAH infolge
anderer Erkrankungen (assoziierte
PAH), aber auch bei chronisch throm-
boembolischer pulmonaler Hyperto-
nie (CTEPH) und bei pulmonaler Hy-
pertonie wegen respiratorischer oder
Linksherzerkrankung (2).

Die Compliance-Rate bezuglich des
regelmassigen Trainings nach einer
stationdren Rehabilitation ist nach
Angaben der Patienten hoch; sie
reicht von 61 bis 92 Prozent. Pati-
enten mit einer besseren Compliance
haben einen grésseren Zuwachs an
korperlicher Leistungsfahigkeit. Das
Follow-up reichte in den Studien von

Tabelle 1

15 Wochen bis maximal 5 Jahre. Falls
eine nachhaltige Verhaltensanderung
erreicht werden kann, sind auch die
positiven Trainingseffekte nachhaltig
und mit einer deutlichen Lebenszeit-
verldngerung verbunden (20-23).

Non-Responder und unerwiinsch-
te Wirkungen bei der Rehabilita-
tion

Wie bei jeder Intervention gibt es auch
Non-Responder.  Kinftige Studien
werden eventuell kldren, welche PAH-
Patienten eher nicht von einer Reha-
bilitation profitieren werden oder wel-
chen das Training sogar eher schaden
kénnte. Auch muss das Training mog-
licherweise fur bestimmte Patienten-
gruppen wegen ihrer Komorbiditaten
adaptiert werden (z.B. orthopadische
Probleme, Depression,  Angststo-
rungen). Das gleiche gilt fir sehr jun-
ge PAH-Patienten in einem frihen
Stadium, die noch recht leistungsfahig
sind und einen annahrend normalen
Wert im 6-Minuten-Gehtest erreichen
(>550 Meter) (16).

Wie bereits erwahnt, neigen PAH-
Patienten dazu, ihre korperliche Lei-
stungsfahigkeit zu Uberschatzen. Eine
besonders sorgfaltige und engma-
schige Betreuung ist darum sehr wich-
tig. Die Guidelines betonen ausdriick-
lich, dass PAH-Rehabilitationszentren
Uber ein multidisziplindres Team mit
Kardiologen, Pneumologen, spezi-
ell ausgebildeten Pflegekraften und
Radiologen verfugen sollen, die den
Patienten in enger Zusammenarbeit
mit einem PAH-Zentrum betreuen (3).
In einigen Reha-Zentren kommt das

Sicherheitsmassnahmen und unerwiinschte Wirkungen

«mentale Gehtraining» zum Einsatz,
eine aus dem Hochleistungssport ad-
aptierte Methode, die dem Patienten
hilft, seine Leistungsfahigkeit addquat
einzuschatzen. Um dieses Ziel zu er-
reichen, braucht es eine gute Pati-
ent-Therapeut-Beziehung, wie sie in
individuellen Trainingseinheiten und
kleinen Therapiegruppen wachsen
kann.

Zu den unerwinschten Wirkungen,
die im Rahmen der Rehabilitations-
programme auftreten koénnen, ge-
horen beispielsweise Synkopen, Ar-
rhythmien, eine Verschlechterung der
Rechtsherzinsuffizienz und Atemwe-
gserkrankungen. In den publizierten
Studien, allesamt aus hoch speziali-
sierten Zentren, wird eine relativ nied-
rige Nebenwirkungsrate angegeben.
In der grossten Studie waren 13,6
Prozent der Patienten davon betrof-
fen. Die Hélfte von ihnen hatte akute
Atemwegsinfekte, die mit Antibiotika
behandelt werden mussten und eine
vorUbergehende Unterbrechung des
Trainingsprogramms erforderten (2).
Des Weiteren wird von Prasynkopen,
Synkopen, Arrhythmien und Hamo-
ptysen berichtet. In einigen Studien
zeigten sich auch Schwindel, Palpi-
tationen, Hypotonie und Sauerstoff-
mangel als Nebenwirkungen; diese
betrafen weniger als 5 Prozent der
Patienten (17).

Zu Beginn des Trainingsprogramms
sind einige Sicherheitsmassnahmen zu
beachten. Wie bereits erwahnt, muss
der Patient klinisch stabil sein und seit
mindestens zwei Monaten eine opti-
mierte PAH-Medikation mit Behand-

Sicherheitsmassnahmen

Patienten missen stabil sein und eine optimierte medikamentdse Behandlung erhalten; sie dirfen keine Anzeichen einer
kongestiven Herzerkrankung aufweisen (Abklarung in spezialisiertem Zentrum)

Intensive Uberwachung zu Beginn des Trainings, falls méglich stationare Rehabilitation

Stete Uberwachung des Trainings durch Spezialisten

Erschopfendes Training ist zu vermeiden (niedrige Belastung, 40-80% der maximalen Leistungsfahigkeit)

Adéquate Sauerstoffsattigung sicherstellen

Hanteltraining mit leichten Gewichten und nur fir jeweils eine Muskelgruppe

Mogliche Nebenwirkungen, die eine sofortige Behandlung erfordern

Atemwegsinfekte

Prasynkope, Synkope, Schwindel, Hypotonie

Arrhythmien

Hamoptyse




lung durch einen PAH-Spezialisten
erhalten (16). DarUber hinaus wird
dringend empfohlen, das Rehabilitati-
onsprogramm stationar zu beginnen,
sodass sowohl eine enge Trainings-
betreuung als auch die Uberwachung
nach dem Training gewahrleistet ist.
Dies gilt insbesondere fur NYHA-III-
bis -IV-Patienten, da Nebenwirkungen
auch erst Stunden nach dem Training
auftreten kénnen. Es ist von entschei-
dender Bedeutung, das Training mit
einer sehr geringen Belastung zu be-
ginnen (zwischen 40 und 80 Prozent
der maximalen Leistungsfahigkeit).
Sauerstoffsattigung und Herzfrequenz
mussen eng kontrolliert werden (O,-
Sattigung >90%, maximale Herzfre-
quenz <120/min). Die wichtigsten
Sicherheitsempfehlungen sind in Ta-
belle 1 zusammengefasst.

Welches Training ist geeignet?

In den meisten publizierten Studien
wurde ein aerobes Training niedriger
Intensitat sowie leichtes Krafttraining
durchgefuhrt. Die Studienteilnehmer
waren klinisch stabil, unter optimierter
medikamentdser Therapie und sie
wiesen keine Anzeichen einer offen-
kundigen Rechtsherzinsuffizienz auf.
Das Training wurde mit engmaschiger
Uberwachung durch PAH-Experten
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durchgefuhrt (16, 17).

Die Trainingsdetails kédnnen sich von
Zentrum zu Zentrum unterscheiden.
Es gibt keinen weltweiten Konsens,
welches Programm fur PAH-Patienten
am besten geeignet ist. Essenziell ist
jedoch auf jeden Fall die sorgfaltige
Auswahl geeigneter Patienten durch
ein spezialisiertes Zentrum, eine ge-
ringe Trainingsbelastung, um zu
grosse Anstrengung und Erschopfung
zu vermeiden, sowie eine sorgfaltige
Schulung und Uberwachung der Pa-
tienten, insbesondere in den ersten
Wochen. Die verschiedenen Kompo-
nenten des Rehabilitationsprogramms
sind in Tabelle 2 zusammengefasst.
Die meisten publizierten Studien
wurden im PAH-Zentrum Heidelberg
durchgefuhrt (16, 20). Das Programm
beginnt mit einem 3-wochigen stati-
ondren Aufenthalt. Danach trainieren
die Patienten zu Hause weiter. Vor der
Rehabilitation und unmittelbar nach
den drei stationaren Wochen werden
die Patienten in einem PAH-Zentrum
mittels Echokardiografie in Ruhe und
unter Belastung untersucht; weitere
Parameter werden in der Ergospirome-
trie bestimmt (maximale Sauerstoffka-
pazitat [VO, peak], Pulsfrequenz unter
Belastung, kontraktile Reserve und
weitere  Sicherheitsparameter). Mit
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diesen Abklarungen wird der klinisch
stabile Zustand und eine optimale Me-
dikation sichergestellt sowie die Frage
nach der moglichen Belastungsinten-
sitat beantwortet. Wahrend der 3-wo6-
chigen stationdren Rehabilition stehen
die Rehabilitationsexperten und die
PAH-Spezialisten in taglichem Kon-
takt.

Das Rehabilitationsprogramm besteht
aus einem leichten Fahrradergome-
tertraining (mittlere Belastung 5 bis
40 Watt) far 20 bis 25 Minuten und
einem leichten Hanteltraining fur ein-
zelne Muskelgruppen. Begleitend er-
folgt eine Atemtherapie, in der die Pa-
tienten Techniken erlernen, welche die
Dyspnoe mildern (z.B. Tiefenatmung
und eine die Atmung erleichternde
K&rperhaltung). Die Patienten werden
von speziell ausgebildeten Physiothe-
rapeuten dartber hinaus mittels men-
talem Training darin geschult, ihre
physischen Leistungsgrenzen und das
flr sie optimale Tempo zu erkennen
(1). Andere Zentren nutzen auch das
Gehen auf dem Laufband far 30 bis
45 Minuten unter dhnlich intensiver
Uberwachung (17, 24).

Literatur: Die Referenzliste ist unter
www.sgph.ch einsehbar.

SSPH Workshop 2017
November 10-11, 2017

Art Deco Hotel Montana, Lucerne, Switzerland

d SIP
Swiss Soclety for Pulmonary Hypertension SSPH

e Die Rehabilitation kann bei PAH-Patienten deutliche Verbesserungen bezuglich Symptomen, Leistungsfahigkeit und

Lebensqualitat bewirken.

e Die Patienten mussen zu Beginn des Trainings klinisch stabil sein und eine optimierte medikamentdse Therapie erhalten;

die Trainingsintensitat ist gering.

e Pulmonale Rehabilitation wird fur PAH-Patienten zusatzlich zur medikamentésen Therapie empfohlen, sofern diese
in einem hoch spezialisierten Zentrum durchgefihrt wird, das sowohl hinsichtlich der PAH als auch der Rehabilitation
schwer kranker Patienten kompetent ist.

e Bei enger Zusammenarbeit und Uberwachung durch ein PAH-Zentrum ist ein speziell auf PAH-Patienten zugeschnittenes

Training relativ sicher.

e Ziel des Rehabilitationsprogramms ist, dass die PAH-Patienten ihre Erkrankung letztlich akzeptieren, sich nicht Gberfordern
und das leichte Training zu Hause fortsetzen: mindestens 15 Minuten pro Tag an mindestens 5 Tagen pro Woche.




Tabelle 2
Rehabilitation fiir PAH-Patienten
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Massnahme

Kommentar

Unterweisung und Uberwachung durch Experten

Voraussetzung fur Training bei PAH ist die Zusammenarbeit
mit einem PAH-Zentrum und ein fiir PAH-Patienten massge-
schneidertes Programm.

Aerobes Training

Niedrige Belastung, z.B. Fahrradergometer (40-80% der
maximalen Leistungsfahigkeit)

taglich 10 bis 25 Minuten

Monitoring der Sauerstoffsattigung (>90%) und der maxi-
malen Pulsfrequenz (<120/min)

Krafttraining

Hanteltraining mit leichten Gewichten
5x 30 Minuten pro Woche

Mentales Gehtraining

Anleitung zum Erkennen der eigenen Leistungsgrenzen und
des eigenen Tempos
mehrmals pro Woche

Atemtherapie 5x 30 Minuten pro Woche
Psychologische Beratung falls notig
Erndhrungsberatung falls notig
Sozialberatung falls notig
Schulung an Atemgeraten falls notig
Abbildung:
Muscle: Heart: Trainingseffekte bei PAH-Patienten
+ Capillary density S PA diameter (nach [16])
+ Exercise capacity 5| - RV end-diastolic pressure
§ + Physical activity 2l + RV capillary density
5| + Muscle strength =
(peripheral, respiratory) 5| & - increase in RV perfusion
o of B e
— Fatigue : | and contractility
5| 4| = improvement in
g 5| muscle function
Lung: * Symptoms
=% of smooth muscle cells (SMC) * Exercise capacity
g +Mean peak flow velocity » Quality of life
5| + Mean pulmonary blood volume *  Hemodynamics (?)
+ Peak VO2 S e
T Immune system:
i| = inhibition of SMC gl — TNF- levels
proliferation =
= improved pulmona S
pe;ust‘onp i S| & = inhibition of
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- improved oxygen uptake & inflammation
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