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                    Zusammenfassung.
 Die pulmonale Hypertension (PH) ist durch Steigerung des pulmonal-arteriellen Druckes und Erhöhung des Lungengefäßwiderstandes charakterisiert. Die pulmonale Hypertension bei rheumatischen Erkrankungen stellt eine Sonderform der pulmonal arteriellen Hypertension dar, die sich aber sowohl in der klinischen Präsentation als auch histologisch von allen anderen Formen wenig unterscheidet. Durch einen progressiven Verlauf kommt es beim Unbehandelten innerhalb von zwei bis drei Jahren nach Diagnosestellung zu Rechtsherzversagen und Tod. Diagnostisch ist entscheidend, die chronisch thromboembolische PH (CTEPH) von der Primären PH (PPH) abzugrenzen. Beide Formen findet man assoziiert mit dem Spektrum rheumatischer Erkrankungen. Während für die CTEPH die pulmonale Thromboendarterektomie eine kausale Therapieform darstellt, steht für die PPH in erster Linie die medikamentöse Therapie zur Verfügung. Da Vasokonstriktion und thrombotischer Verschluss der Widerstandsgefäße der Lunge den Krankheitsprozess beschleunigen, werden derzeit Vasodilatatoren mit verschiedenen Angriffspunkten am glatten Gefäßmuskel und Antikoagulierung eingesetzt. Noch vor wenigen Jahren wurde die medikamentöse Therapie der PH nur als Überbrückung zur Lungen- oder Herz-Lungen-Transplantation betrachtet, heute ist sie eine Alternative zur Transplantation. Die wenigen verfügbaren Subgruppenanalysen großer Vasodilatatorstudien lassen aber vermuten, dass subjektive PH-Symptome, Leistungsfähigkeit und Hämodynamik bei PH assoziiert mit rheumatischen Erkrankungen weniger verbesserbar sind als bei der klassischen PPH. In den kommenden Jahren werden verschiedene Kombinationstherapien erprobt werden.


Summary.
 Pulmonary hypertension (PH) is a progressive disease of the pulmonary vasculature characterized by increased vascular resistance and pressure overload of the right ventricle. Histologically, PH lungs demonstrate medial hypertrophy of small pulmonary arteries and proliferation of endothelial cells resulting in plexiform lesions. Recent studies have identified mutations of the bone morphogenetic protein receptor 2 (BMPR2) gene and the activin-receptor-like kinase 1 (ALK1) gene, that affect the transforming growth factor beta (TGF-beta) receptor superfamily, a group of transmembrane signaling molecules with serine-threonine kinase activity that are involved in the regulation of cell growth. Several lines of evidence indicate that the development of PH is a multi-hit process, where one of the events is having a gene mutation and another might be a circumstantial condition or other disease-modifying genes. It is unknown which mechanism that is critical in rheumatic diseases causes pulmonary vascular disease. PH is most frequently associated with systemic sclerosis (SS), systemic lupus erythematosus (SLE) and mixed connective tissue disease (MCTD), however, it is still a rare manifestation of these disorders. For example, approximately 10% of SS cases manifest pulmonary vascular disease. In recent years symptomatic vasodilator therapies have been employed and have been able to improve exercise capacity and survival in these patients.
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