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Risikostratifizierung und
Behandlungsziele bei pulmonal
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Zusammenfassung

Die Risikostratifizierung spielt eine zentrale Rolle bei der Prognoseeinschatzung und
therapeutischen Steuerung von Patient*innen mit pulmonal arterieller Hypertonie (PAH). Zu
den drei wichtigsten nicht-invasiven pradiktiven Parametern zahlen die WHO/NYHA-
Funktionsklasse (FC), die 6-Minuten-Gehstrecke (6MWD) sowie das NT-proBNP/BNP. Diese
Variablen sind  Bestandteil aller etablierten Risikostratifizierungsinstrumente.
Ihre Aussagekraft ist jedoch begrenzt, insbesondere aufgrund eingeschrankter Spezifitat
hinsichtlich des Schweregrads der PAH, was die individuelle Therapieplanung erschwert.

Zukiinftig konnten Marker des pulmonal-vaskularen Remodellings — insbesondere unter
Kombinationstherapien und neuen PAH-Medikamenten — und der Adaptation des rechten
Herzens auf den erhéhten Pulmonalisdruck (coupling) an Bedeutung gewinnen. Wéahrend
die Erreichung eines niedrigen Mortalitatsrisikos gemal} validierten Scores weiterhin ein
zentrales Therapieziel bleibt, zeigen erste Daten, dass invasive hamodynamische
Messungen und kardiale Bildgebung zusatzlichen Nutzen fir therapeutische
Entscheidungen bieten kdonnten.

Einleitung

Obwohl erste Prognosemodelle zur Einschdtzung der Uberlebenswahrscheinlichkeit bei
PAH-Patient*innen auf das NIH-Register der 1990er-Jahre zurlickgehen, wurde die
Risikostratifizierung erst mit den ESC/ERS-Leitlinien von 2015 fester Bestandteil des PAH-
Managements. Diese basieren auf einem Expertenkonsens und umfassen Parameter wie
die WHO/NYHA-Funktionsklasse (FC), 6-Minuten-Gehstrecke (6MWD) sowie BNP/NT-
proBNP. Mit den Leitlinien von 2022 wurde die Risikostratifizierung zentral in den PAH-
Therapiealgorithmus integriert. Die 7. Task Force des 7. Welt-Symposiums fiir pulmonale
Hypertonie (WSPH) hat die verfligbare Evidenz analysiert, Limitationen bestehender
Strategien diskutiert, neue Daten bewertet und Empfehlungen zur Optimierung der
Risikobewertung ausgesprochen.

Besondere Herausforderungen bestehen bei padiatrischen und erwachsenen Patient*innen
mit PAH infolge angeborener Herzfehler (PAH-AHF). Diese stellen eine heterogene Gruppe
dar — insbesondere bei syndromalen AHF oder Eisenmenger-Syndrom — und erfordern eine
individualisierte, interdisziplinare Betreuung.
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Risikostratifizierung und Behandlungsziele bei pulmonal
arterieller Hypertonie

Die Risikostratifizierung spielt eine zentrale Rolle bei der Vorhersage von Prognosen und der
Steuerung der Therapie von Patient*innen mit PAH. Die drei wichtigsten nicht-invasiven
pradiktiven (Faktoren sind die FC, die 6MWD und BNPs) sind in allen derzeit validierten
Risikostratifizierungsinstrumenten enthalten, [1, 2]. Aufgrund ihrer limitierten Spezifitat sind
sie jedoch nicht immer ausreichend fir individualisierte Therapieentscheidungen. Marker
des pulmonal-vaskularen Remodelings sowie invasive hamodynamische Parameter und
kardiale Bildgebung gewinnen zunehmend an Bedeutungl3].

Risikostratifizierung bei PAH

1. Klinische Merkmale und WHO-Funktionsklasse
Die FC ist Bestandteil aller etablierten Scores und ist als Klinischer Endpunkt wichtig. In
REVEAL werden zusatzlich Herzfrequenz und systolischer Blutdruck erfasst. Symptome
wie Anzeichen eines Rechtsherzversagens beeinflussen Therapieentscheidungen
wesentlich.

2. Korperliche Leistungsfahigkeit

Die 6MWD ist ein etablierter, kostengtinstiger Belastungstest, der signifikant mit
Prognose, Lebensqualitat und Morbiditat/Mortalitit assoziiert ist.[141(51 [6117]

Spiroergometrie: Die maximale Sauerstoffaufnahme (VO2peak) und ventilatorische

Effizienz (VE/VCO2) korrelieren mit der Prognose, besonders in Kombination mit dem

indexierten Schlagvolumen (SVI) ergibt sich ein Mehrwert bei intermedigrem Risiko. [8.91.
[101, [111,(10,12]

3. Biomarker

BNP und NT-proBNP sind etablierte prognostische Biomarker der Herzinsuffizienz und
PAH[13, 14]. Weitere Biomarker werden derzeit intensiv erforscht.
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4. Kardiale Bildgebung

Echokardiografie und MRT sind bedeutend zur Beurteilung der Rechtsherzfunktion.
Parameter wie Rechtsatriale (RA) -und Rechtsventrikulare (RV)- Flache, RV-Wanddicke,
Trikuspid annular plane systolic excursion (TAPSE), Tissue Doppler S’ Velocity (TDIs’),
RV-Fractional Area Change (FAC), RV-longitudinal free wall strain (RVFWLS), RV-
Funktion, linksventrikularer Exzentrizitatsindex (LV-EIl), Tricuspid regurgitant verlocity
(TRV), abgeleiteter systolischer pulmonal arterieller Druck (sPAP), TAPSE/sPAP,
Diameter und Atemvariabilitat der inferioren Vena cava (VCI), Vorliegen eines
Perikardergusses, RV-Ejektionsfraktion zeigen prognostische Relevanz.

Die prognostische Aussagekraft wurde jedoch meist in monozentrischen Studien
untersucht, was die Vergleichbarkeit limitiert. [15]

5. Invasive Hamodynamik
Die Parameter Herzindex (Cl), SVI, die pulmonal-arterielle Compliance (PAC) und die
gemischt venose Sauerstoffsattigung (Sv02), mPAP und RAP korrelieren mit Prognose.
Besonders der Cl unter Belastung zeigt prognostischen Wert. In der Nachsorge ergibt
sich ein Zusatznutzen meist nur bei intermediarem Risiko-[} 6.[161.17, 18119, 20][21-23]

6. Patient Reported Outcome Measures (PROMs)

Krankheitsspezifische Lebensqualitat-Instrumente wie emPHasis-10 oder CAMPHOR
sind prognostisch relevant 24} [25]

7. Multiparametrische Risikobewertung
Multivariate Modelle (z.B. COMPERA, REVEAL) kombinieren klinische, funktionelle,

biochemische und hamodynamische Parameter (26} 1271 Vor Therapiebeginn empfiehlt
sich COMPERA-3-Strata oder REVEAL. Im Verlauf: COMPERA 2.0 oder REVEAL Lite 2.

Schweizerische Gesellschaft fiir Hypertonie SSPH | Bahnhofstrasse 55| 5000 Aarau | ssph@meister-concept.ch



Swiss Society for Pulmonary Hypertension SSPH
Schweizerische Gesellschaft fur Pulmonale Hypertonie SGPH
Société Suisse pour I'Hypertension Pumonaire SSHP
Societd Svizzera per llpertensione Polmonare SSIP

Limitierungen und neue Entwicklungen

e FCist subjektiv und anfallig fir Fehleinschatzungen.
e 6MWD ist beeinflusst durch Alter, Fithess, Komorbiditaten.

¢ BNPs spiegeln globale kardiale Belastung wider, jedoch limitiert durch externe Faktoren
wie Alter, Nierenfunktion, Linksherzerkrankungen.

e Parameter wie TAPSE/sPAP konnen die bestehende Risikostratifizierung ergénzen [38].

o Die routinemassige Nachsorge mittels RHK-Untersuchung ist durch die Invasivitat der
Untersuchung limitiert. Implantierbare Geréte, die kontinuierlich den mPAP messen und
ubermitteln, kdnnen falls von weiteren Studien bestatigt eine Alternative darstellen,
sofern entsprechende Ressourcen zur zeitnahen Auswertung vorhanden sind

e Esist wichtig, dass bei risikobasierten Therapiestrategien auch individuelle Faktoren
beriicksichtigt werden und verschiedene modifizierbare und nicht-modifizierbare
Prognosefaktoren einbezogen werden (z.B. Alter und Nierenfunktion) sowie der
Schweregrad der PAH beriicksichtigt wird(z.B. Hdmodynamik und kardiale Bildgebung)

Eine Risikostratifizierung, die fiir den Behandlungsentscheid herangezogen wird, sollte
Parameter enthalten, welche drei wichtige Kriterien erflillen:

1. prognostische Wertigkeit
2. Beurteilung der Schwere der PH und/oder rechtsventrikularen Funktion; und
3. Modifizierbarkeit durch Behandlung.

Ausgewahlte  Parameter aus invasiver Hamodynamik und/oder  kardialen
Bildgebungsverfahren (Echokardiographie oder cMRI), kénnen diese Anforderungen erfiillen
und die Limitation von gangigem Risiko Scores (WHO-FC, 6MWD und BNP/NT-proBNP)
uberbricken.
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SSPH Broschiren und Gesundheitstagebuch

Broschire ,Pulmonale Hypertonie“

Die von der SSPH neu uberarbeitete Broschire "Pulmonale Hypertonie" kann nun bei der
Herzstiftung bestellt oder heruntergeladen werden.

@9 schweizerische
*.s Herzstiftung

Zur Broschiire

Pulmonale Hypertonie

Broschire ,Pulmonale Hypertonie und Reisen”

Das Reisen kann bei gewissen Betroffenen mit pulmonaler Hypertonie aus verschiedenen
Griinden eine Herausforderung sein, die nicht zuletzt dazu fiihren kann, dass Betroffene auf
das Reisen verzichten.

Die Broschire «PH und Reisen» beinhaltet hierbei wertvolle Ratschlage, um wichtige
Aspekte fiir Betroffene bei der Reiseplanung zu beachten, mogliche Komplikationen
wahrend dem Urlaub zu vermeiden und ein sicheres Gefiihl auf Reisen zu generieren.

Die Broschiire ,Pulmonale Hypertonie und Reisen” kann kostenfrei bei
der SSPH Geschéaftsstelle bestellt werden.
ssph@meister-concept.ch

Download
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Broschire ,Pulmonale Hypertonie und Diuretika“

Die Vermeidung einer Rechtsherzinsuffizienz ist eine der wichtigsten Ziele der Behandlung
von PH-Patientinnen und -Patienten. In der Broschire «PH und Diuretika» werden die
Anzeichen einer Rechtsherzinsuffizienz und deren praventiven Massnahmen erklart sowie
die Wirkung und das Nutzen der Diuretika mit praktischen Tipps erlautert.

Pulmanale Hypertonle und

Diuretika Die Broschiire ,Pulmonale Hypertonie und Reisen” kann kostenfrei bei

der SSPH Geschéaftsstelle bestellt werden.
ssph@meister-concept.ch

Download

Gesundheitstagebuch

Das SGPH Gesundheitstagebuch ermdglicht es Betroffenen, Symptome und Vitalparameter
regelmassig festzuhalten und zu tiiberwachen. Es fordert somit eine aktive Gesund-
heitskontrolle und kann als wertvolle Gesprachsgrundlage bei Arztbesuchen dienen. Durch
das Festhalten von Mustern konnen Patientinnen und Patienten auch gezielt Anpassungen
in ihrem Selbstmanagement vornehmen. Dies kann zu einer erhéhten Selbstwirksamkeit
fiihren (vgl. z.B. Studie von Park LG et al. (2017)). Mit dem Gesundheitstagebuch der SGPH
konnen Fachpersonen und Betroffene gemeinsame Entscheidungen treffen und eine
patientenzentrierte Pflege sowie eine aktive und verantwortungsvolle Haltung der
Betroffenen starken.

Das Gesundheitstagebuch kann kostenfrei bei der SSPH Geschaftsstelle

bestellt werden.
ssph@meister-concept.ch
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Events im Bereich pulmonale Hypertonie

September 2025

04.09.2025: 2. SSPH Workshop und Annual Meeting, Welle 7 Bern
ab 27.09.2025: ERS Congress, Amsterdam

Marz 2026
05./06.03.2025: SSPH Kongress, Engelberg
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Pulmonale arterielle Hypernie (PAH) ist eine
fortschreitende, lebensbedrohliche Krankheit'
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Diese Zulassung basiert auf den positiven klinischen Ergebnissen der STELLAR-Studie, die Folgendes zeigte:
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