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133.1 Pathophysiologie

Das Cor pulmonale ist charakterisiert durch eine
rechtsventrikulire Hypertrophie oder Dilatation als
Folge einer Lungen-, Lungengeriist- oder Lungenge-
faflerkrankung mit pulmonaler Hypertonie. Morpho-
logisch besteht eine Zunahme der Muskelmasse des
rechten Ventrikels mit Wandverdickung und Vergro-
fBerung des Kavums, hiufig verbunden mit Myolysen
und feinfleckiger Endokardfibrose (8 Abb. 133.1).

Fir die Behandlung des Cor pulmonale ist die
Kenntnis der individuellen Ursache dieser Erkrankung
entscheidend (8 Ubersicht).

Ursachen des chronischen Cor pulmonale

= Atemwegserkrankungen: Chronisch obstruktive
Bronchitis, schweres Asthma bronchiale, Lungenem-
physem, Bronchiektasie, Mukoviszidose

= Lungenparenchymerkrankungen: Idiopathische
und sekundare Lungenfibrose, Pneumokoniosen,
Alveolitiden, Sarkoidose, Tuberkulose, Medikamente
(Amiodaron, Bleomycin, Methotrexat)

= LungengefaBerkrankungen: Rezidivierende Lun-
genembolien, Schistosomiasis, Sichelzellanamie,
pulmonale Vaskulitiden, primare pulmonale Hyper-
tonie (PPH), pulmonale venookklusive Erkrankung,
Medikamente (Appetitztigler)

= Erkrankungen mit alveoldrer Hypoventilation: COPD,
obstruktives Schlafapnoesyndrom, zentrale Atemre-
gulationsstorungen, Kyphoskoliose, Pleuraschwarten,
ausgepragte Adipositas, neuromuskulare Erkran-
kungen, chronische Hohenkrankheit

Chronische Lungenerkrankung

Rarefizierung und
Obliteration von
Blutgefilen

Untergang von
Lungengewebe

Stérung des Gasaustausches
(Hypoxie, Hyperkapnie)

Hypoxische Dysfunktion
anderer Organe

Pulmonaler Hochdruck

Rechtsherzversagen

B Abb. 133.1. Pathophysiologie des Cor pulmonale
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Hauptsymptom des chronischen Cor pulmonale ist
zundchst die verminderte korperliche Leistungsfa-
higkeit mit initialer Belastungs- und spéter Ruhedys-
pnoe. Im fortgeschrittenen Stadium koénnen pektan-
ginése Beschwerden und Palpitationen, seltener auch
Synkopen auftreten. In vielen Fillen stehen aber die
Beschwerden der Grunderkrankung im Vordergrund.

Klinisch finden sich bei der Inspektion im Fall einer
Rechtsherzinsuffizienz obere und untere Einflussstau-
ung sowie bei Dekompensation periphere Odeme,
Aszites und Anasarka. Zusitzlich kann eine periphe-
re oder eine gemischtformige Zyanose bestehen. Aus-
kultatorisch imponieren ein betonter zweiter Herzton,
evtl. auch ein inspiratorisch verstarktes Systolikum bei
Trikuspidalinsuffizienz und ein Diastolikum bei Pul-
monalisinsuffizienz.

Die Lungenfunktionspriifung dient vor allem dem
Nachweis und der Quantifizierung der Grundkrank-
heit; sie zeigt jedoch keine richtungweisenden Befun-
de fiir das Vorliegen eines Cor pulmonale. Die Blutgas-
analyse ermoglicht die Bestimmung des Ausmafies der
respiratorischen Insuffizienz.

Das EKG ist haufig bei méfig- bis mittelgradiger
pulmonaler Druckerhéhung normal. Typische Zeichen
der Rechtsherzbelastung sind Si-Qyi- oder Rechtslage-
typ, P-pulmonale, T-Negativierung in V;-Vy, Rechts-
schenkelblock und positiver Sokolow-Lyon-Index.

Die Rontgenthoraxaufnahme kann eine Vergrofie-
rung der rechten Herzhohlen, eine Erweiterung der
zentralen Pulmonalgefifle und eine Amputation der
peripheren Pulmonalgefifle zeigen. Zusitzlich ergeben
sich hiufig Hinweise auf die Grunderkrankung.

Bei unauffilligen Lungenfunktions- und Rontgen-
befunden ist die differentialdiagnostische Abkldrung
zwischen primérer pulmonaler Hypertonie und chro-
nisch thromboembolischer pulmonaler Hypertonie
bzw. Vaskulitiden mittels laborchemischer Untersu-
chungen, Ventilations-/Perfusionsszintigraphie, Com-
putertomographie und ggf. Pulmonalisangiographie
von entscheidender Bedeutung (8 Abb. 133.2).

Die Echokardiographie erméglicht neben der Mes-
sung der rechtskardialen Cavititen und Analyse der
Pumpfunktion die nichtinvasive Bestimmung des pul-
monalarteriellen Druckes sowie die Quantifizierung
der rechtsventrikuliren Druckes. Des Weiteren fin-
den sich indirekte Zeichen der pulmonalen Drucker-
hohung und Rechtsherzbelastung, wie die Erweite-
rung der V.cava und der Lebervenen, die paradoxe
Septumbewegung sowie der vergrofierte Pulmonalar-
teriendurchmesser. Problematisch ist die oft schlech-
te Schallbarkeit der Patienten mit Lungenemphysem,
die eine zuverldssige echokardiographische Diagnostik
unmoglich machen kann.

Goldstandard der Diagnostik der pulmonalen
Hypertonie ist der Rechtsherzkatheter, der nicht nur
die pulmonalarterielle Druckmessung in Ruhe und
unter Belastung ermdéglicht, sondern auch die Analy-
se der Ruhe- und Belastungshdmodynamik sowie die
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Abgrenzung gegentiber einer linkskardialen Erkran-
kung zulésst.

133.3 Therapie

Die Therapie des chronischen Cor pulmonale setzt
sich aus allgemeinen Mafinahmen und speziellen
Behandlungsformen in Abhingigkeit von der Atiolo-
gie der pulmonalen Hypertonie zusammen (@ Tabel-
le 133.1).

Das Therapieziel bei kompensiertem Cor pulmo-
nale besteht in der Senkung der rechtsventrikuldren
Nachlast, es bedarf hier keiner spezifischen kardialen
Therapie.

Zu den allgemeinen Therapiemafinahmen gehort
die Gabe von Sauerstoff, die in vielen Fillen eine sym-
ptomatische Linderung bewirkt und bei Patienten mit
Hypoxédmie im Rahmen einer COPD die Prognose ver-
bessert. In der Regel wird man bei Nachweis einer pul-
monalen Hypertonie eine Sauerstofftherapie einleiten,
wenn der arterielle Sauerstoffpartialdruck mehrfach
unter 60 mmHg gemessen wurde.

Zu den symptomatischen Behandlungsmafinah-
men gehort auch die diuretische Therapie bei Stau-
ungszeichen im groflen Kreislauf infolge einer Rechts-
herzinsuffizienz. Ob die Gabe von Digitalis bei chro-
nischer pulmonaler Hypertonie vorteilhaft ist, bleibt
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@ Abb. 133.2. Schema zur Diagnostik des Cor pulmonale

weiterhin umstritten. Bei Nachweis einer Polyglobulie
kann in Einzelfillen eine isovolamische Hamodilution
eine symptomatische Besserung bewirken.

Zusitzliche sinnvolle Allgemeinmafinahmen sind
die korperliche Schonung, eine addquate Gewichts-

@ Tabelle 133.1. Therapieformen bei chronischem Cor pulmonale

Therapieform Vertreter/Dosierung

Sauerstoff 0O,-Langzeittherapie tber O,-
Konzentrator oder Fliissigsauer-

stoffsystem, 1-3(-6) I/min

Beatmung Kontrollierte Beatmung (Inten-
sivstation), intermittierende
Selbstbeatmung (ISB), nécht-
liche Uberdrucktherapie (nCPAP,

nBIPAP)

Operation Lungentransplantation (LTX),
pulmonale Thrombendarteriek-

tomie (PTE)

Rehabilitation Physiotherapie, Inhalations-
therapie, Sport-/Bewegungs-

therapie, Patientenschulung
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Bemerkungen

Besserung der hypoxischen Vasokonstriktion, Entlastung der
Atempumpe, Besserung der rechtsventrikuldren Pumpfunk-
tion, Abnahme des Hamatokrits. Verbesserung der myocar-
dialen Oxygenation. Dauer mind. 16 h/Tag, indiziert ab einen
Pa0, <60 mmHg. Uberlebensvorteil nur bei Patienten mit
COPD und Hypoxamie gesichert

UberbriickungsmaBnahme bei akuter Verschlechterung.
Problematisch: Abnahme des vendsen Riickstroms — Abnah-
me des intrathorakalen Blutvolumens — verminderte RV-Fiil-
lung — HZV .

Kapillarkompression bei hohem Beatmungsdruck — Perfu-
sion{, PVR 1.

ISB gesichert indiziert bei restriktiven Thoraxwanderkran-
kungen (v. a. Torsionsskoliose) und neuromuskularen
Erkrankungen, nicht gesichert bei der COPD

nCPAP, nBIPAP: indiziert beim Schlafapnoesyndrom

LTX: Indikation in Abhdngigkeit von Grunderkrankung, Begleit-
erkrankungen, Alter, Beschwerdebild. PTE: NYHA IlI-IV, PVR
>400 dyn sec cm-3, Nachweis zentraler (chirurgisch erreich-
barer) obstruierender pulmonaler GeféBveranderungen.
Indikation bei (rez.) Lungenembolie

Besserung der respiratorischen Insuffizienz z. T. Besserung der
ventilatorischen Funktion (v. a. bei Mukoviszidose), Steige-
rung der Belastungstoleranz der Atemmuskulatur, Besserung
der mukozilliaren Clearance
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kontrolle, ggf. Gewichtsreduktion sowie physiothera-
peutische MafSnahmen.

Patienten mit rezidivierenden Lungenembolien
miissen obligat und streng antikoaguliert werden. Auch
Patienten mit primérer pulmonaler Hypertonie pro-
fitieren von einer Antikoagulation. Bei schwerer pul-
monaler Hypertonie kénnen sich offenbar unabhéngig
von der Ursache autochtone Thromben in der Lungen-
strombahn bilden, die an der Progression der Erkran-
kung beteiligt sind. Entsprechend sollte bei Patienten
mit schwerer pulmonaler Hypertonie unabhéngig von
der Atiologie eine Antikoagulation erwogen werden.

Spezifische Therapiemafinahmen héngen von der
jeweiligen Grunderkrankung ab. Die konsequente
Behandlung einer COPD und ggf. die Sauerstoffthera-
pie sind hier ebenso selbstverstindlich wie die Einlei-
tung einer Heimbeatmung bei Patienten mit Hypoven-
tilationssyndromen. Eine medikamentdse Senkung des
Pulmonalisdruckes bei Patienten mit COPD mit Vaso-
dilatanzien fithrt in aller Regel zu einer Verschlechte-
rung des Gasaustauschs infolge unselektiver pulmo-
naler Vasodilatation und ist somit in der Regel nicht
indiziert. Unter Vasodilatantientherapie kommt es in
der Regel zu einer stéirkeren Senkung des systemischen
als des pulmonal-arteriellen Druckes, was eine weite-
re Verschlechterung der myocardialen Oxygenierung
aufgrund des reduzierten koronaren Perfusionsdruk-
kes bedingt. Gleiches gilt fiir Patienten mit interstiti-
ellen Lungenerkrankungen, bei denen vornehmlich die
Sauerstofftherapie indiziert ist. Kommt es im Rahmen
dieser Erkrankungen zum Auftreten einer schweren
pulmonalen Hypertonie, so sollten die Patienten zur
weiteren Behandlung an ein spezialisiertes Zentrum
iberwiesen werden.

Fiir Patienten mit chronischer thromboembolischer
pulmonaler Hypertonie ist, abgesehen von der Antiko-
agulation, die operative pulmonale Thrombendather-
ektomie (PTE) die Therapie der Wahl. Ob ein Pati-
ent fiir eine solche Operation in Frage kommt, hingt
neben der allgemeinen Operabilitit von der Lokalisa-
tion der thromboembolischen Verschliisse bzw. Steno-
sen ab. Da die Frage der Operabilitit in aller Regel nur
von Chirurgen geklart werden kann, die titber umfang-
reiche Erfahrungen mit diesem Eingriff verfiigen, soll-
ten Patienten, die moglicherweise fiir eine PTE in Fra-
ge kommen, grundsitzlich an einem spezialisierten
Zentrum vorgestellt werden.

Auf die Therapie der pulmonalen Hypertonie wird
detailliert im Kapitel »Pulmonale Hypertonie« einge-
gangen.

Almitrin hat in der Therapie des Cor pulmonale
keinen Stellenwert mehr, da die hdufig nur passagere
Verbesserung der Oxygenierung mit einer Verschlech-
terung der pulmonalen Hypertonie und ungiinsti-
ger Prognose erkauft wird. Ebenso ist der Einsatz von
Nitraten nicht zu empfehlen, da sie iber eine Abnahme
des Herzzeitvolumen und der Sauerstoffsittigung zu
einer verschlechterten Gewebeoxygenierung fithren.
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Evidenz der Therapieempfehlungen

Evidenz- Empfehlungs-
grad starke
Sauerstofflangzeittherapie Il-a A
Behandlung der COPD Il-a A
Digitalis (nur bei VHF) ll-a A
Digitalis allgemein \% C
Diuretika 1] B
Antikoagulation 1] B

Bei Versagen der medikamentosen Therapieoptionen
muss im Einzelfall iberpriift werden, ob eine Lungen-
transplantation eine sinnvolle Behandlungsform dar-
stellen konnte. Die chirurgische Therapie dient vor
allem der Senkung des pulmonal-vaskuliren Wider-
standes; die rechtsventrikuldre Dysfunktion ist nach
Normalisierung der rechtsventrikuldren Nachlast auch
in fortgeschrittenen Stadien zumindest partiell rever-
sibel, sodass das Cor pulmonale in seltenen Fillen eine
Indikation zur Herztransplantation darstellt. Die ein-
oder doppelseitige Lungentransplantation kann aber
bei irreversiblen Lungenverdnderungen mit geringer
prospektiver Lebenserwartung sinnvoll sein.
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