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Fallbeschreibung

Eine 47-jahrige Patientin stellte sich mit akuter schwerer
Dyspnoe und klinischen Zeichen der rechtsventrikulé-
ren Dekompensation auf der Notfallstation vor. In der
Anamnese sind multiple Lungenembolien mit sekun-
dédrer pulmonalarterieller Hypertonie und ein Zustand
nach tiefer Beinvenenthrombose rechts tiber drei Etagen
bekannt. Die Patientin war bei Verdacht auf ein Anti-
thrombin-Mangel oral antikoaguliert. Im der Labor-
analyse fand sich eine massive D-Dimer- und eine BNP-
Erhohung, eine Leukozytose sowie eine geringgradige
Eisenmangelanidmie.

Die initiale Echokardiographie zeigte eine ausgeprégte
Dilatation und exzentrische Hypertrophie des rechten
Ventrikels mit schwer eingeschridnkter Funktion und
stark dilatiertem rechten Vorhof bei ausgeprigter
Vorhofseptumdeviation nach links ohne interatrialen
Shunt. Die Trikuspidalklappe wies eine mittelschwere
Insuffizienz auf, der systolische pulmonalarterielle
Druck betrug 41 mm Hg und die linksventrikuldre Aus-
wurfsfraktion 50%. Bei Verdacht auf chronisch rezi-
divierende Lungenembolien wurde eine kombinierte
Lungenszintigraphie durchgefiihrt. Diese zeigte eine
fehlende Perfusion des Unterlappens links und der Lin-
gula sowie des rechten Ober- und Mittellappens. Ein
nachfolgender Rechtsherzkatheter bestatigte die ausge-
pragte pulmonalarterielle Hypertonie mit systolischen
Werten bis zu 58 mm Hg. Unter Illomedin®-Inhalation
sank der pulmonale und systemische Widerstand. Die
Pulmonalisangiographie bestétigte in der rechten und
linken Pulmonalarterie lobdre Embolien im Mittel-
lappen rechts und im linken Unterlappen mit Perfu-
sionsausfall. Insbesondere rechts betont im Mittel-
lappen fanden sich Hinweise auf chronisch rezidivierende
Lungenembolien, wiahrend im linken Anteil vorwiegend
frische umflossene Thrombusanteile nachweisbar waren
(Abb. 1 EX).

Eine Thrombose der Vena subclavia und der Vena jugu-
laris rechts konnten mittels Ultraschall ebenfalls nach-
gewiesen werden, eine relevante Koronarsklerose
wurde im Linksherzkatheter prdoperativ ausgeschlos-
sen. Die Indikation zur chirurgischen Therapie, zur bi-
lateralen pulmonalen Thrombendarterektomie, wurde
gestellt und eine prédoperative medikamentose Vorbe-
reitung eingeleitet. Begonnen wurde eine perorale The-
rapie mit Sildenafil 3-mal tdglich 20 mg zur Drucksen-
kung im pulmonalarteriellen Stromgebiet sowie eine
auf prédoperativ begrenzte Fliissigkeitsrestriktion, um
die Gefahr eines postoperativen pulmonalen Reperfusi-
onssyndroms zu minimieren. Die umfangreiche Abkla-

rung des perioperativen Gerinnungsmanagements bei
mittlerweile bestétigtem Antithrombin-Mangel fiihrte zu
einem intravendsen Kombinationsschema aus unfrak-
tioniertem Heparin (Liquemin®) und einem Antithrom-
binkonzentrat (Kybernin®) sowie der geplanten Wieder-
aufnahme der Antikoagulation mit Marcoumar®
postoperativ.

Chirurgische Technik

Der chirurgische Zugang erfolgte {iber eine mediane
Sternotomie. Die Operation wurde unter Verwendung
der Herz-Lungen-Maschine in tiefer Hypothermie mit
tempordrem Kreislaufstillstand durchgefiihrt. Die Ope-
ration der rechten Seite konnte ohne Kreislaufstillstand
durchgefiihrt werden. Uber eine primére Inzision in die
rechte Pulmonalarterie liess sich unter Schonung der
Intima, welche nicht erdffnet wurde, der gesamte Ge-
fasshaum der Ober-, Mittel und Unterlappenanteile
vollstindig endarterektomieren und die zylinderférmi-
gen Thrombusanteile mit der umgebenden Intima im
Ganzen entfernen. Die Pulmonalarterie wurde wieder
verschlossen und die linke Seite in einem kurzen Kreis-
laufstillstand von sieben Minuten in gleicher Weise end-
arterektomiert. Auch auf dieser Seite konnten die
Thrombusanteile bis in die Segment- und Subsegment-
anteile der Lunge vollstindig entfernt werden (Abb. 2 E1).
Das Weaning von der Herz-Lungen-Maschine gestaltete
sich problemlos bei guter Oxygenierung und einem be-
reits deutlich reduzierten pulmonalarteriellen Druck.

In der postoperativen Phase konnte durch ein ange-
passtes Beatmungsregime mit druckkontrollierter, me-
chanischer Beatmung iiber 5 Tage und einem restrik-
tiven Fliissigkeitsmanagement ein Reperfusionsédem
der Lungen verhindert werden. Die Blutgase zeigten
physiologische Parameter, so dass am 6. postoperativen
Tag auf intermittierende zusédtzliche Sauerstoffgaben
und BIPAP-Beatmung umgestellt werden konnte. Eine
prolongierte postoperative Delir-Symptomatik und eine
anfianglich ausgeprigte Sekretbildung wurden ohne
Komplikationen medikamentds und mit ausgiebiger
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Atemtherapie ausbehandelt. Die Therapie mit Sildenafil
(Revatio®) 3-mal téglich 20 mg und eine orale Antiko-
agulation mit Marcoumar® (3 mg p.o. nach INR/Quick
eingestellt) wurden nach Extubation weitergefiihrt.
Postoperativ erfolgte noch die Implantation eines Vena-
cava-Schirmes zur Rezidivprophylaxe der chronischen
Lungenembolien.

Diskussion

Eine thromboembolisch bedingte pulmonalarterielle
Hypertonie wird oftmals erst spat klinisch manifest. Die
Patient/-innen zeigen meist erst nach einer langen Vor-
geschichte von rezidivierenden Lungenembolien bei
Status nach tiefen Beinvenenthrombosen in einem fort-
geschrittenen Stadium typische pathognomonische
Symptome. Die zunehmende Rechtsherzbelastung fiihrt

Abbildung 1

Pulmonalis-Angiographie: Rechts (R) und links (L) zeigen die typischen Gefdssverschlisse;
rechts chronisch, wahrend sich linksseitig vorwiegend noch umflossene, frischere
thromboembolische Strukturen finden (Pfeile).

Abbildung 2

Beidseitige Gefassresektate nach vollstandiger Thrombendarterektomie und Eréffnung
in der Mittellinie. Die rechte Seite (RPA) zeigt die in anatomischer Anordnung geformten
Segmenarterienthromben von Oberlappen (OLA), Mittellappen (MLA) und Unterlappen
(ULA) sowie linksseitig (LPA) Oberlappen (OLA) und Unterlappen (ULA).
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zu einer Vorstellung beim Hausarzt oder iiber eine
Dekompensation zur Hospitalisation. Meist kann erst
nach umfangreichen Untersuchungen die Diagnose
einer chronisch thromboembolischen pulmonalen
Hypertonie (CTPH) gestellt werden. Sie ist eine relativ
haufige und schwere Komplikation der Lungenembolie.
Die kumulative Inzidenz der symptomatischen chronisch
thromboembolischen pulmonalen Hypertonie betrdgt
in einer Studie mit insgesamt 223 Patienten mit Lungen-
embolie: 1,0% nach 6 Monaten, 3,1% nach 1 Jahr und
3,8% nach 2 Jahren [1].

Wegweisend in der Diagnostik ist die Echokardio-
graphie mit Belastung des rechten Ventrikels, die Defor-
mitdt des Vorhofs und des Septums sowie die Schwere
der Trikuspidalinsuffizienz, welche als eine Art Marker
fiir den Auspriagungsgrad herbeigezogen werden kann
[2]. Die Bestétigung der Diagnose erfolgt mittels Rechts-
herzkatheter und folgender Pulmonalisangiographie.
Diese liefert zusitzlich eine ausgezeichnete Ubersicht
iiber Morphologie und Ausmass des oder der Throm-
ben und ist fiir eine chirurgische praoperative Planung
unabdingbar.

Die medikamentdse Therapie kann in dieser spéten
Phase der Erkrankung nur noch symptomatisch die
Rechtsherzinsuffizienz behandeln und unterstiitzend
wirken. Sie ist niitzlich als Vorbereitung vor der Opera-
tion, um den pulmonalarteriellen Druck zu senken. Die
Ursache und damit eine «Restitutio ad integrum» kann
aber nur noch chirurgisch erfolgen, da es sich um einen
chronischen Gefdassverschluss durch organisierte
Thromben handelt. Abbildung 3 ¥ zeigt die einzelnen
Zustandsformen eines solchen «gewachsenen» Throm-
bus, von der jungen Neointima zur atherosklerotischen
Plaque bis zur sogenannten «Webs and Bands»-Mani-
festation (Strickleiterphdnomen), die als fibrise, teilweise
rekanalisierte Gewebestringe den organisierten «alten»
Thrombusanteil reprasentieren [3].

Das pulmonale Reperfusionsédem, welches als post-
operative Komplikation in den wieder revaskulari-
sierten Bezirken nach der Operation auftritt, kann
durch konsequente perioperative Fliissigkeitsrestrik-
tion, exaktes Diuresemanagement und vollumfangliche
Atemtherapie mit druckkontrollierter Beatmung und
physiotherapuetischen Massnahmen meist kontrolliert
werden. Dennoch ist das pulmonale Reperfusionsédem
die am meisten gefiirchtete Komplikation nach einer
operativen pulmonalen Thrombendarterektomie.

Eine optimal eingestellte orale Antikoagulation ist in
der postoperativen Nachsorge ein gewichtender Faktor
und kann unter bestimmten Umstdnden mit der spéte-
ren Einlage eines Vena-cava-Schirmes kombiniert wer-
den. Der Schirm ist in den meisten Féllen wéhrend
der ersten Wochen wieder explantierbar. In speziellen
Fallen wie bei einem Antithrombin-Mangel oder einer
hereditdren Himophilie h6heren Schweregrades, wenn
sich unter voller Antikoagulation bereits prdoperativ
rezidivierende thromboembolische Ereignisse zeigten,
ist eine dauerhafte Behandlung mit einem Cava-Schirm
indiziert. Das Risiko einer Thrombosierung des Cava-
Schirmes darf jedoch nicht verndchliassigt werden und
sollte in der Nachsorge differentialdiagnostisch mitbe-
dacht werden.
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Abbildung 3

«Webs and Bands» (W & B) entstehen durch feine Rekanalisationskanale und intra-
vaskulare Septen oder Bander aus Fibrin, sie zeigen den Endzustand des organisierten
Thrombus an. Als Ausdruck des unterschiedlichen Alters bei rezidivierender Thromben-
bildung finden sich im gleichen Préparat auch Anteile von Neointima (NI) und athero-
sklerotische Plaques (AP).

Die pulmonale Thrombendarteriektomie stellt in der
Behandlung der chronischen, thromboembolisch be-
dingten pulmonalen Hypertonie immer noch ein nicht
alltdgliches chirurgisches Vorgehen dar. Aber mit dieser
Operation kann eine sofortige und dauerhafte Verbes-
serung der pulmonalen Hypertonie geschaffen werden.
Die medikamentdse Therapie zeigt laut jiingsten Studien
selbst pra- und postoperativ nur minimale Effekte auf
die Himodynamik in der Lungenstrombahn, wéhrend
die pulmonale Thrombendarterektomie immer mehr
als primére und einzige tatsédchlich kurative Therapie-
option empfohlen wird [4]. Die operative Mortalitit
wurde in der bisher grossten Studie bei weit {iber
1100 Patienten wédhrend einer Dauer von 10 Jahren
mit 4,7% angegeben.
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Somit sollte das Therapiekonzept der chirurgischen
pulmonalen Thrombendarterektomie der rein konser-
vativen Therapie, welche nur begrenzt eine Verbesse-
rung der Symptome in beinahe palliativer Funktion be-
wirken kann [5], oder gar einer Lungentransplantation
wenn immer moglich vorgezogen werden.

Fazit

Das interdisziplindre Gesamtkonzept der Therapie der
chirurgischen pulmonalen Thrombendarterektomie
mit differenzierter perioperativer Antikoagulation und
Lungendruck-senkenden Medikamenten, spezialisierter
andsthesiologischer, intensivmedizinischer und post-
operativer Betreuung mit entsprechenden, engmaschi-
gen Kontrollen nach dem Spitalaufenthalt stellt eine
erfolgreiche, patientenorientierte und kurative Therapie-
option fiir Patienten mit pulmonalarterieller Hypertonie
aufgrund von chronisch rezidivierenden Lungenembo-
lien dar.
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