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Wenn sich zirrhotische Patientinnen 
und Patienten mit der Sympto-
matik einer progredienten 

Dyspnoe präsentieren, dann kommt dafür 
meistens eine Anämie, zunehmender Aszites 
oder eine Sarkopenie mit allgemeiner Dekon-
ditionierung infrage. Differentialdiagnostisch 
ist der Fächer pulmonaler Manifestationen bei 
Betroffenen mit einer Hepatopathie aber viel 
breiter [1]. Die entsprechenden Auswirkun-
gen können dabei sämtliche Kompartimente 
der Lunge betreffen, ausgewählte Entitäten 
sind in der Tabelle 1 aufgeführt. Ein voreiliger 
Ausschluss («premature closure») dieser 
Diagnosen ist deshalb zu vermeiden – insbe-
sondere wenn die kardialen und pneumologi-
schen Abklärungen nicht wirklich wegweisend 
sind und die «gefährlichen» Krankheitsbilder 
vermeintlich ausgeschlossen wurden.

In dieser Ausgabe des Swiss Medical 
Forum stellen Schweckendiek et al. die Kasu-
istik einer Patientin mit hepatopulmonalem 
Syndrom (HPS) als besonderen Fall vor [2]. 
Zu Recht: Das Krankheitsbild und seine kom-
plizierte Pathophysiologie sind unzureichend 
bekannt und die therapeutischen Optionen 
sind bescheiden. Aufgrund der geringen Sen-
sibilisierung («awareness») wird die Diagnose 
vermutlich häufig verzögert gestellt. Im 
Unterschied zu den meisten anderen pulmo-
nalen Manifestationen von nicht malignen 
Lebererkrankungen kann ein HPS zudem 
bereits bei akuten Leberschäden, zum Beispiel 
im Rahmen einer ischämischen Schockleber, 
auftreten. Im hier präsentierten Fall kam als 
besondere Herausforderung dazu, dass die 

Diagnose einer Hepatopathie bei der Patientin 
bislang noch nicht bekannt war. 

Die Erstbeschreibung des HPS findet sich 
bereits in Autopsieberichten am Ende des 
19. Jahrhunderts: Charakteristisch waren 
damals schon die deutlich dilatierten Arterio-
len und Kapillaren, die anschaulich auch als 
«Spidernävi der Lunge» bezeichnet wurden 
[3]. Konfusion besteht im klinischen Alltag 
gern in der Abgrenzung eines HPS von der 
portopulmonalen Hypertonie: Bei Letzterer 
zeigt sich eine ausgeprägte Vasokonstriktion 
in der arteriellen Lungenstrombahn mit 
hämodynamischen Effekten (pulmonale 
Hypertonie), beim HPS besteht hingegen eine 
Vasodilatation der Lungengefässe mit Shunt-
volumen und konsekutiver Störung des Gas-
austausches [4]. Die Oxygenationsstörung 
nimmt dabei in aufrechter Körperposition zu 
(Orthodeoxie). Das Auftreten einer Platypnoe 
(quasi das klinische Negativbild der Orthopnoe) 
mit Orthodeoxie ist deshalb suggestiv für das 
Vorliegen eines HPS. Als zusätzliche klinische 
Hinweise finden sich gelegentlich ein digitales 
«Clubbing» und eine Zyanose. 

Die lungenfunktionellen Basisabklärungen 
sind hingegen häufig unergiebig; die Diffu-
sionskapazität ist der einzig konsequent 
pathologische Test. Die Verdachtsdiagnose 
wird am einfachsten durch die «Bubble»-
Echokardiographie mit Nachweis von extra-
kardialen Shunts bestätigt. 

Die ungewöhnliche Kombination von 
Hepatopathie, Platypnoe und Orthodeoxie ist 
praktisch diagnostisch für das Vorliegen eines 
HPS – ganz besonders dann, wenn sich die 

Hypoxämie unter einer supplementären 
Sauerstoffgabe korrigiert [5]. Bei der Diagno-
sestellung im Vordergrund stehen deshalb 
einmal mehr die Anamnese und die gute 
klinische Untersuchung. Dazu setzt der Fall-
bericht von Schweckendiek et al. ein wichtiges 
Engramm.
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Dyspnoe

Es ist nicht das Herz, nicht die Lunge – 
es ist die Leber!

Tabelle 1: Ausgewählte pulmonale Manifestationen der Leberzirrhose [1]

Lungenparenchym Pleura Lungengefässe

•	Aspirationsereignisse 
(z.B. bei hepatischer Enzephalopathie)

•	Gehäufte pneumonische Infekte 
(gestörte Immunabwehr)

•	Hepatischer Hydrothorax 
(meist rechtsseitig lokalisierter transsudativer 
Pleuraerguss bei Betroffenen ohne anderweitig 
erklärende kardiale oder pulmonale Ursache)

•	Lungenembolie 
(trotz niedrigem INR-Wert besteht paradoxer-
weise ein erhöhtes venöses Thromboserisiko)

•	Portopulmonale Hypertonie
•	Hepatopulmonales Syndrom (HPS)

INR: «International Normalized Ratio».
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