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Die portopulmonale Hypertonie
(PoPH) und das hepatopulmonale
Syndrom (HPS) sind Komplikationen
eines Pfortaderhochdrucks, die sich
pathophysiologisch erheblich unter-
scheiden. Wenn Patienten mit HPS
eine PoPH entwickeln, ist die Rick-
bildung des HPS mdglich. Der Fallbe-
richt schildert den umgekehrten Fall:
Nach der Behandlung einer schweren
PoPH diagnostizierten Olsson et al.
ein HPS.

Beim HPS fiihren der funktionelle intra-
pulmonale Rechts-links-Shunt, das Venti-
lations-Perfusions-Missverhaltnis und die
eingeschrankte Diffusion als Folgen einer
portalen Hypertonie zur Hypoxdamie. Bei
der PoPH bedingt der Pfortaderhoch-
druck eine Erhéhung von pulmonalem
GefaBdruck und -widerstand. Beide
Phdanomene kommen insbesondere bei
Patienten mit einer Leberzirrhose vor
und sind mit einer ungiinstigen Prognose
assoziiert. Bei einer 56-jdhrigen Frau
bestand eine Autoimmunhepatits mit
Leberzirrhose (Child-Pugh B) und Pfort-
aderhochdruck. Sie stellte sich mit einer
progredienten Dyspnoe vor. Die Patientin
war nicht gehfdhig (WHO-Funktions-
klasse IV). Es bestanden eine leichte Hy-
poxamie und ausgeprdgte Flissigkeits-
retention. Die Echokardiografie bestatig-
te eine Rechtsherzinsuffizienz. Mit Kon-
trastmittel waren keine Mikrobldschen
als Zeichen eines HPS nachweisbar. Im
Rechtsherzkatheter lag eine schwere pul-
monale Hypertonie vor (pulmonalarte-
rieller Mitteldruck 48 mmHg). Nach dem
Ausschluss weiterer Differenzialdiagno-
sen erfolgte zur Behandlung der PoPH
eine Kombinationstherapie mit dem
Phosphodiesterase-5-Inhibitor Tadalafil
und dem Endothelinrezeptor-Antagonis-
ten Macitentan. In den Folgemonaten
besserte sich der Zustand klinisch deut-
lich. Nach 6 Wochen lag die 6-Minuten-
Gehstrecke (ber 400m (WHO-Funk-

tionsklasse 11). Die echokardiografische
Kontrolle nach 6 Monaten bestdtigte
eine verbesserte Rechtsherzfunktion
und das NT-proB-natriuretische Peptid
(NT-proBNP) hatte sich nahezu normali-
siert.

Nach 1 Jahr nahmen Belastungsdyspnoe
und Hpoxdmie wieder zu und eine Ortho-
dexie trat auf. Die Lungenfunktionsprii-
fung ergab normale Volumina und eine
CO-Diffusionskapazitdt von 73%. In der
Thorax-Computertomografie bestanden
keine Parenchymverdnderungen und
Erglsse, aber dilatierte PulmonalgefdRe
in den unteren Lungenabschnitten. Das
NT-proBNP und die Rechtsherzinsuffi-
zienz blieben normalisiert. Im Rechts-
herzkatheter war der pulmonalarterielle
Druck nahezu normal mit einem hohen
Herzzeitvolumen und normalem pulmo-
nalvenésem Widerstand. Im Unterschied
zur initialen Diagnostik deckte die Echo-
kardiografie nun ein ausgepragtes intra-
pulmonales Shunting auf. Nach 4 Herz-
zyklen fanden sich >100 Mikrobldschen
im linken Vorhof und der linken Kammer
und belegten ein HPS. Die Behandlung
wurde mit Tadalafil als Monotherapie
fortgesetzt und bewirkte eine leichte
Stabilisierung (WHO-Funktionsklasse I11).
Die Patientin ist Kandidatin fir eine
Lebertransplantation.

FAZIT

Die Autoren interpretierten die Un-
tersuchungsergebnisse als komplette
Remission der PoPH und Entwicklung
eines HPS nach der Kombinations-
behandlung. Die medikamentenindu-
zierte Vasodilatation sei wahrschein-
lich nicht die direkte Ursache des HPS.
Die Maskierung eines vorbestehen-
den HPS durch die schwere pulmo-
nale Hypertension und seine postthe-
rapeutische Aufdeckung seien wahr-
scheinlicher. Arzte sollten sich der
Maglichkeit HPS nach behandelter
PoPH bewusst sein und ein entspre-
chendes Monitoring durchfiihren. Ob
die Kombination der Medikamente
eine besondere Rolle spielt, miissten
Folgestudien zeigen.
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