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Atemmuskelfunktion und
Beatmungstherapie bei
neuromuskuldaren Erkrankungen

H. Holle, C.-P. Criée

Zusammenfassung

Die Beatmungstherapie hat in den letzten Jahrzehnten einen grofien Stellenwert in der Behand-
lung neuromuskuldrer Erkrankungen gewonnen. Bei ersten klinischen Symptomen, rasch pro-
gredienter Erkrankung und vor gréf3eren chirurgischen Eingriffen sollte ein Beatmungszentrum
in die Behandlung einbezogen werden. Die Einschdtzung einer Beatmungsindikation ist mit
einfachen Untersuchungsmethoden mdglich. In den meisten Féllen ist eine nédchtliche nichtin-
vasive Beatmung zundchst ausreichend. Die zeitweise Entlastung der Atemmuskulatur verfolgt
das Ziel einer Verbesserung der Lebensqualitdt, Schlafqualitit, Vigilanz, kognitiver Fahigkeiten,
Belastbarkeit und Selbststandigkeit des Patienten. Bei Fortschreiten der Erkrankung kénnen
langere Beatmungszeiten, eine Hustenassistenz und im Einzelfall auch die invasive Beatmung
via Tracheotomie erforderlich werden. Dabei muss der Patientenwille auf der Basis einer guten
Aufklarung unbedingt beachtet werden. Der Patient muss auflerklinisch die notwendige und
risikoadaptierte Betreuung und Pflege erhalten. Dieser Artikel gibt eine aktuelle Ubersicht iiber
Pathophysiologie und Diagnostik der Atemmuskulatur, Indikationsstellung, Ziele und Grenzen
der Heimbeatmungstherapie.
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Einleitung

Eine heterogene Gruppe von neuromuskuldren Erkran-
kungen fiihrt iiber eine Mitbeteiligung der Atemmuskula-
tur zur beatmungspflichtigen chronisch ventilatorischen
Insuffizienz. Die Fortschritte der Beatmungsmedizin,
insbesondere im nichtinvasiven und aufierklinischen
Bereich, haben in den letzten Jahrzehnten zu einer deut-
lichen Verbesserung der Prognose und Lebensqualitat
vieler Betroffener beigetragen.

Geschichte der auBBerklinischen Beatmung

Invasive Langzeitbeatmungen in gréf3erem Umfang wur-
den erstmals wahrend der Polioepidemie in den 50er Jah-
ren des vorigen Jahrhunderts durch den Andsthesisten B.
Ibsen in Kopenhagen durchgefiihrt. Es gelang ihm, die
Mortalitat von 87 % auf 25 % zu senken.

In den 1980er Jahren wurden dann erste nichtinva-
sive Beatmungen im auf3erklinischen Bereich durchge-
fiihrt, welche auf dem grundlegenden Verstdndnis der
erschopften Atemmuskulatur und deren notwendiger
zeitweiser Entlastung basierten. Seither hat sich ein
neuer Zweig der Medizin entwickelt, welcher die Pro-
gnose und Lebensqualitdt solcher Patienten entschei-
dend beeinflusst hat. In Deutschland griindete sich
1992 federfiihrend die Arbeitsgemeinschaft fiir Heimbe-

atmung und Respiratorentwéhnung (AGH), welche auf
der Basis zunehmender wissenschaftlicher Erkenntnisse
in Zusammenarbeit mit der Deutschen Gesellschaft fiir
Pneumologie erste Empfehlungen und Leitlinien ent-
wickelte. Mit der Umbenennung zundchst der DGP in
Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie und Beatmungs-
medizin und 2010 der AGH in Deutsche Interdiszipli-
nére Gesellschaft fiir auBBerklinische Beatmung (DIGAB)
manifestiert sich eine Arbeitsteilung in klinische For-
schung und Leitlinienkompetenz fiir die DGP und aufler-
klinische Versorgungsforschung und Leitlinienkompe-
tenz fiir die DIGAB.

Physiologie und Pathophysiologie der Atemmuskulatur

Die in- und exspiratorische quergestreifte Muskulatur an
Thorax und Abdomen ist ebenso wie die Skelettmusku-
latur erschopfbar. Bei Gesunden ist eine Dauerbelastung
der Atemmuskulatur von 35-40% der maximalen Atem-
muskelkraft (20—25% bei Messung mittels Po.1/PImax
s.u.) méglich. Ein Uberschreiten dieser Grenze ist nur in
der akuten respiratorischen Insuffizienz zu beobachten
und miindet in einem Atemstillstand mit akuter Beat-
mungspflichtigkeit (z.B. schwerer Asthmaanfall).

Da CO, 2omal besser zwischen Blut und Atemluft
diffundieren kann als O,, steigt es erst bei Verminderung
der Ventilation an (Normwert: 4,6—6 kPa = 35-45 mmHg).
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Respiratory muscle function and home mechanical ventilation in patients
with neuromuscular diseases
H. Holle, C.-P. Criée

Abstract

During the last decades, home mechanical ventilation reached signifi-
cant value in the treatment of neuromuscular diseases. A respiratory
care center should be involved in case of first clinical symptoms, a rapid
progressive disease and prior to surgical interventions. The indication for
home mechanical ventilation can be estimated with easy to use diagnostic
instruments. In most cases nightly non-invasive ventilation is sufficient
in the beginning. The temporary relief of respiratory muscles is aimed at
improving the patient’s quality of life, sleep quality, vigilance, cognitive
function, endurance and autonomy. With progression of disease longer
phases of mechanical ventilation, cough assistance and seldom invasive
ventilation via tracheotomy might be necessary. In the context of adequate
medical information the patient’s will is to be respected. Out of hospital
necessary and risk-adapted assistance and care have to be provided. This
article provides an actual survey concerning pathophysiology and diagnos-
tics of respiratory muscles, indication, aims and limits of home mechanical
ventilation therapy.

Key words: Neuromuscular diseases, respiratory muscle weakness, home
mechanical ventilation, respiratory care, non-invasive ventilation
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Eine akute Hyperkapnie wird durch einen sauren pH-
Wert (pH <735) evident. Bei chronischer Erschépfung
der Atemmuskulatur passt das Atemzentrum die Atem-
anstrengungen an die reduzierte Belastbarkeit an. Eine
chronische Hyperkapnie wird durch einen normalen
pH-Wert (pH >7,35) und ein durch metabolische Kompen-
sation der Niere erhohtes Standard-Bikarbonat (HCO,
>27 mmol/l) angezeigt. Bei Tages-Normokapnie kann ein
alkalischer pH-Wert (pH >7,45) auf Hyperkapnie wiahrend
des Schlafes hindeuten.

Bei einer heterogenen Gruppe neuromuskuldrer
Erkrankungen kommt es zur Mitbeteiligung der in- und
exspiratorischen Muskulatur, was in einer chronischen
Erschopfung der noch funktionsfihigen Muskulatur
miindet. Bei noch vorhandener Normokapnie am Tage

Gruppe Typ Einsetzen der Beatmungs-
pflichtigkeit

Spinale Muskelatrophie SMAI Geburt

SMAII 1.-5. 1.

SMATII 15.-30. L.

SMA IV Ab 50 LJ.
Muskeldystrophie Duchenne ~14-18 L.

Becker Ab 40 LJ., spat im Verlauf

15.-70 LJ., sehrvariabel
Ab 40 LJ., sehrvariabel

Gliedergiirtel

Myotone Dystrophie Curshmann-Steinert

Sehr variabel
Selten (<5 % der Falle)
ALS 0-5 Jahre nach Beginn

Glykogenspeicher-krankheiten M. Pompe (adulte Form)

Post-Polio-Syndrom

Tab. 1: Neuromuskulidre Erkrankungen mit haufiger Beteiligung der Atemmuskulatur (nach

E])
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entwickelt sich primar meist eine Schlafatemstdrung mit

maximalen Hypopnoen in den REM-Schlafphasen. Die

daraus resultierenden Symptome sind unspezifisch und

konnen leicht verkannt werden:

— Tagesmiidigkeit, verminderte Belastbarkeit

— Konzentrationsstérungen, kognitive Storungen, Ver-
haltensauffalligkeiten

— Morgendliche Kopfschmerzen

— Dyspnoe, Sekret- und Abhustprobleme bei Infekten

Erkrankungsbilder

Die Liste der neuromuskuldaren Erkrankungshbilder, die
mit einer Atemmuskelinsuffizienz einhergehen, ist lang.
Abhédngig von Grunderkrankung und individuellen Fak-
toren sind Beginn und Progredienz der Atemmuskel-
schwiche sehr unterschiedlich (Tab. 1).

Beurteilung der Atem(muskel-)funktion

Die invasive Messung des transdiaphragmalen Druckes
und die Magnetstimulation des N. phrenicus (Twitch)
spielen in der klinischen Routine meistens keine Rolle.
Einfache nichtinvasive lungenfunktionelle Parameter
lassen sich dagegen auch in fortgeschrittenen Stadien
erheben:

IVC (Inspiratorische Vitalkapazitdt)

Die Differenz zwischen maximaler Exspiration und maxi-
maler Inspiration (Norm [MW + 5. Perzentile]: & 6,10 Kor-
pergroBBe [m] —0.028 Alter —4.65+0.92, @ 4.66 Korper-
grofle [m] —0.024 Alter —3.28 +0.69) ist ein MafR fiir das
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Abb. 1: Einschrinkung der Lungenfunktion bei einem Patienten mit
Muskeldystrophie Duchenne (Normwert gestrichelte Linie, Patient
griin unterlegte Kurve)
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maximal ventilierbare Lungenvolumen und ist schon mit
einfachen Spirometriegerdten in der niedergelassenen
Praxis zu messen (Abb. 1). Problematisch ist allerdings
die Bestimmung der Korpergrofie aufgrund von Skoliose
und Stehunfihigkeit.

P0.1 und Plmax (nichtinvasive Atemmuskelkraftmessung)
Fiir die Po.1-Messung (Norm: 0,1- 0,15+ 0,07 kPa, oberer
Grenzwert 0,3 kPa) atmet der Patient ruhig durch ein
Spirometer, in der Inspiration wird das Spirometer kurz
verschlossen und der Sog am Verschluss nach 100 ms
gemessen. Der Po.1 reprasentiert die momentane Atem-
muskelbelastung relativ mitarbeitsunabhédngig. Bei der
PImax-Messung (Norm: & MW 11,5 kPa, unterer Grenz-
wert 5,5 kPa, ¢ MW 8,5 kPa, unterer Grenzwert 4 kPa)
wird der Patient aufgefordert, gegen den Verschluss mit
maximaler Kraft zu inspirieren. Der Sog am Verschluss
reprasentiert die maximale Atemmuskelkraft, ist aller-
dings mitarbeitsabhingig. Das Verhiltnis Po.1/PImax
(Norm: oberer Grenzwert <4,5%) beschreibt die Atem-
muskelbeanspruchung in Ruhe.

PeakCoughFlow (Hustenstofmessung)

Zur Beurteilung der Effektivitdt des Hustenstofles wird
der Patient aufgefordert, in ein Peak-Flow-Meter maximal
auszuhusten. Bei einem Peak-Cough-Flow (PCF) <270 1/
min sollten abgestufte Maflnahmen (s. u.) zur Sekretolyse
erfolgen, um einen akuten Sekretverhalt zu verhindern.

BGA (Blutgasanalyse)

Die kapillare Blutgasanalyse erlaubt den Nachweis einer
Hyperkapnie (pCO, >6 kPa=45 mmHg tags/nachts),
einer Stoffwechselkompensation bei chronischer Hyper-
kapnie (HCO, >27 mmol/l) und eine Risikoeinschétzung
in der Akutsituation (pH <7,35 Notfall).

TCM / Polygraphie / Polysomnographie

Die transkutane Kapnometrie (TCM) ermoglicht vor allem
im Schlaf {iber langere Zeitrdume die Einschitzung von
Hypopnoen. Sie misst pulsoxymetrisch auch O,-Satti-
gung und Puls und kann in Zweifelsfdllen mit einem
Schlafrekorder (Polygraphie) oder einer vollstdndigen
Schlaflaboruntersuchung (Polysomnographie) kombi-
niert werden. Unter Beatmungstherapie kann mittels
TCM die Beatmungsqualitét im Schlaf und das Vorliegen
von Leckagen (z. B. Mundoffnung) iiberpriift werden.

Atemmuskeltraining

Die Frage, ob ein gezieltes Atemmuskeltraining (z.B.
STMedical®) das Fortschreiten einer neuromuskuliren
Erkrankung verzégern kann, wird kontrovers diskutiert.
Einzelne Studien finden eine Verbesserung der Atem-
muskelkraft z. B. bei M. Duchenne und Hinweise auf eine
verzogerte Progredienz. Eine ventilatorisch insuffiziente
Muskulatur ist ohne eine intermittierende Beatmung
einem Atemmuskeltraining sicher nicht sinnvoll zugédng-
lich.

Indikation zur Beatmung

Die S2-Leitlinie »Nichtinvasive und invasive Beatmung

als Therapie der chronischen respiratorischen Insuffizi-

enz« [4] definiert u.a. die Kriterien fiir die Indikations-

stellung zur Beatmung und Hustenassistenz bei neuro-

muskuldren Erkrankungen:

— Symptome der Hypoventilation (s.0.) und einer der
folgenden Befunde

— Tageshyperkapnie (pCO, >6 kPa = 45 mmHg)

— Nachtliche Hyperkapnie (pCO, > 6,7 kPa = 50 mmHg)

— Tagesnormokapnie mit Anstieg des pCO, um mehr als
1,3 kPa=10 mmHg

— Rasche relevante Verschlechterung der Vitalkapazitat

Eine noch friihzeitigere Beatmung ist bei neuromusku-
laren Erkrankungen nicht sinnvoll. Allerdings sollte bei
geplanten chirurgischen Eingriffen (Abb. 2), fiihren-
den bulbdaren Symptomen oder Grenzbefunden daran
gedacht werden, eine Beatmung zu trainieren.

Bedacht werden sollte auch, dass inshesondere juvenile

s '8

Abb. 2: Rontgen-Thorax eines Patienten mit M. Duchenne nach Wir-
belsdulenstabilisierung

Erkrankungsbilder durch die Entwicklung einer Skoliose
auch eine skelettale Ventilations-Einschrankung nach
sich ziehen, die durch eine operative Stabilisierung nicht
zwingend gebessert werden muss.

Versorgung

Beatmungszentrum

Ein Beatmungszentrum gewahrleistet die Betreuung
aufBerklinisch beatmeter Patienten mit unterschiedlichen
Erkrankungsbildern. Neben der Indikationsstellung,
Einleitung und regelméfiigen Kontrolle der Beatmung
konnen hier auch respiratorische Akuterkrankungen
und Beatmungsnotfille beherrscht werden. Eine Liste
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Abb. 3: Auswahl gdngiger Heimbeatmungsgerédte verschiedener Hersteller

deutscher Beatmungszentren ist auf der Homepage der
DIGAB (www.heimbeatmung.de) einzusehen. Die DIGAB
definiert derzeit auch Kriterien zur Zertifizierung von
Beatmungszentren, um Mindestanforderungen an die
Qualitét, technische, raumliche und personelle Ausstat-
tung sicherzustellen.

Stationdre Behandlung auferhalb des
Beatmungszentrums

In neurologischen und orthopddischen Kliniken, wel-
che haufig neuromuskuldre Patienten versorgen, ist
mittlerweile eine grofle Expertise im Umgang mit
der Beatmungstherapie vorhanden. In Notfallsitua-
tionen, vor allem bei respiratorischen Infekten, sind
Krankenhduser der Regelversorgung haufig mit der
Fortfiihrung und Kontrolle der Beatmungstherapie
iiberfordert. Die Bedrohlichkeit der Situation wird
bei neuromuskuldren Patienten hdufig verkannt oder
sogar die Beatmungstherapie angesichts guter Sauer-
stoffsdttigung als »unnétig« pausiert. Es ist daher zu
empfehlen, frithzeitig den Kontakt zum versorgenden
Beatmungszentrum zu suchen und bei Problemen mit
der technischen Durchfiihrung ggf. den Gerateprovider
hinzuzuziehen.

Auperklinische Betreuung und Pflege

Das Ausmafd von Betreuung und Pflege richtet sich
nach der Schwere der Grunderkrankung und dem
Risikoprofil des Patienten. Neuromuskuldre Patienten
benétigen meist Hilfe beim Aufsetzen der Beatmungs-
maske und Bedienen des Geridtes. Dies kann durch
die Familie, assistive Betreuungspersonen oder ambu-
lante Pflege gewdhrleistet werden. Mit zunehmender
Beatmungsabhdngigkeit, Sekretproblemen, Notfall-
risiko und bei invasiver Beatmung kann eine bis zu
24-stiindige fachlich kompetente Pflege erforderlich
werden. Diese kann durch hiusliche Intensivpfle-
ge oder spezialisierte Beatmungsheime gewédhrleistet
werden.
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Beatmungsformen

Die Vielfalt der angebotenen Geridte (Abb. 3) und die
unterschiedliche Benennung der Parameter bei ver-
schiedenen Herstellern erschweren den Uberblick. Im
Folgenden sollen die wesentlichen Prinzipien, die letzt-
lich allen Gerdten zugrunde liegen, zusammengefasst
werden.

Druckgesteuerte Beatmung

Die druckgesteuerte Beatmung (Abb. 4, linke Grafik)
ist heute am weitesten verbreitet und in allen moder-
nen Heimbeatmungsgerdten verfiighar. Eingestellt wird
ein Beatmungsdruck, der die Atembemiihungen des
Patienten unterstiitzt. Das resultierende Atemzugvolu-
men kann abhidngig von Korperlage, Obstruktion und
Synchronisation mit dem Patienten erheblich schwan-
ken. Dieser Nachteil kann durch die Einstellung eines
Mindestvolumens, welches dem Gerdt Freiraum zur
langsamen Druckanhebung bei Unterschreiten dieses
Volumens gibt, ausgeglichen werden. Vorteilhaft sind
der Ausgleich von Leckagen sowie der definierte Spit-
zendruck.

Volumengesteuerte Beatmung

Bei der volumengesteuerten Beatmung wird ein zu errei-
chendes Atemzugvolumen vorgegeben (Abb. 4, rechte
Grafik), dabei kann der bendétigte Beatmungsdruck von
Atemzug zu Atemzug erheblich schwanken. Diese Steu-
erung ist im neuromuskuldren Bereich gut anwendbar,
insbesondere da die Schwankungen der Atemmechanik
gering sind. Vorteilhaft ist die Volumensteuerung bei
Beatmung mit einem Mundstiick und bei langen Beat-
mungszeiten. Dies vermeidet bei Mundoffnung einen
unkontrollierten Luftstrom aus dem Mund. Auch bietet
diese Steuerung die Moglichkeit des Air-Stackings zur
Sekretolyse (s.u.). Nachteilig sind der mangelnde Aus-
gleich von Leckagen und die u.U. erheblichen Spitzen-
drucke mit vermehrtem Meteorismus.
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Abb. 4: Druckgesteuerte (linke Grafik) und volumengesteuerte (rechte Grafik) Beatmung

PEEP (positive end-expiratory pressure)

Als PEEP bezeichnet man die Aufrechterhaltung eines
positiven Atemwegsdruckes in der Exspiration. Er kann
bei Atelektasenneigung, zur Verbesserung der Oxygenie-
rung oder zur Erleichterung des Triggerns von Atemzii-
gen vorteilhaft sein. Bei offenen Systemen (s.u.) ist ein
niedriger PEEP erforderlich, um den notwendigen Frisch-
gasfluss iiber die Leckage aufrechtzuerhalten.

Ventilgesteuerte Systeme (geschlossenes System)

Bei ventilgesteuerten Systemen sind Ein- und Ausatem-
fluss durch ein pneumatisch gesteuertes Ventil voneinan-
der getrennt. Dieses kann bei nichtinvasiver Beatmung
patientennah in ein Einschlauchsystem integriert sein.
Bei invasiv beatmeten Patienten liegt es gerdtenah am
exspiratorischen Schenkel eines Zweischlauchsystems,
welches dann die Messung des Exspirationsflusses und
der Leckage erlaubt. Der (hor- und fiihlbare) Riickstrom
aus dem Exspirationsventil erlaubt eine einfache Ein-
schitzung der Beatmungseffektivitat.

Leckage-System (offenes System)

Die historisch aus der Schlafmedizin stammenden offe-
nen Systeme zeichnen sich durch ein Einschlauchsy-
stem mit patientennaher Leckage aus. Statt einer Tren-
nung von In- und Exspirationsfluss wird durch einen
standigen Leckagefluss das Nachstromen von Frischgas
erzwungen und dadurch eine CO,-Retention vermieden.
Bei neuromuskuldren Erkrankungen werden diese Syste-
me selten eingesetzt, da Gerdte fiir die lebenserhaltende
Therapie mit diesem System kaum existieren.

Assistierte Beatmung

Bei der assistierten Beatmung werden die Atembemii-
hungen des Patienten von dem Gerat mit einem Unterstiit-
zungsdruck beantwortet. Dazu muss er durch Inspiration
die einstellbare Triggerschwelle im Beatmungssystem
iiberwinden (Drucktrigger — negativer Druck, Flowtrig-

ger — inspiratorischer Fluss). Die Exspiration triggert der
Patient i.d.R. durch Abfall des Inspirationsflow unter
einen vorgewdhlten Anteil des erreichten Spitzenflusses.
Dies erfordert Atemanstrengung, welche in fortgeschrit-
tenen Stadien u.U. nicht mehr mdéglich ist, sodass eine
maximale Entlastung und Erholung der Atemmuskulatur
nicht erreicht werden kann. Eine rein assistierende Beat-
mung kann zum Erlernen zunichst vorteilhaft sein, sollte
aber das Ziel der kontrollierten Beatmung haben.

Kontrollierte Beatmung

Bei der kontrollierten Beatmung werden Rhythmus und
Lange der Atemziige durch das Gerdt vorgegeben. Sie
stellt die beste Entlastung der Atemmuskulatur da, geht
aber mit der Gefahr der Desynchronisation von Patient
und Beatmungsgerdt einher und bedarf Erfahrung bei
der Parameterwahl. Dieser Nachteil kann durch die
Moglichkeit des Triggerns von zusdtzlichen Atemziigen
ausgeglichen werden (assistiert-kontrollierte Beatmung).

Maskenformen

Zu bevorzugen sind Nasenmasken und erst bei unzurei-
chendem Mundschluss Mund-Nasenmasken. Die Mas-
kenform wirkt sich erheblich auf die Beatmung aus,
Wechsel der Maskenform diirfen daher nicht ohne zeitna-
he Beatmungskontrolle erfolgen. Bei Mund-Nasenmaske
muss der Patient die Maske im Notfall abnehmen kon-
nen, sonst muss eine pflegerische Uberwachung wih-
rend der Beatmung organisiert werden.

Konfektionelle Masken

Mittlerweile werden von verschiedenen Herstellern qua-
litativ gute konfektionelle Masken zur nichtinvasiven
Beatmung angeboten (Abbildung 5). Diese konnen als
reine Nasenmaske oder als Mund-Nasenmaske (Full-
Face, Total-Face) ausgelegt sein. Masken fiir ventilgesteu-
erte Systeme haben einen geschlossenen, meist blauen
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Abb. 5: Auswahl unterschiedlicher konventioneller Masken (von links: Nasenmaske, Mund-Nasenmaske, Total-Face-Maske) und einer indivi-
duell angepasste Nasenmaske (ganz rechts)

Anschluss. Offene Systeme dagegen haben meist einen
transparenten Anschluss, welcher eine Leckage inte-
griert hat.

Individualmasken

Gerade bei neuromuskuldren Patienten bietet eine Indi-
vidualmaskenversorgung (Abbildung 5 rechte Maske)
deutliche Vorteile. Sie ist meist einfacher auf- und
abzusetzen, hat einen geringen Totraum, schrankt das
Gesichtsfeld weniger ein und ermdglicht das Tragen
einer Brille, Druckstellen konnen gezielt entlastet wer-
den, Angstgefiihle minimiert werden. Nachteilig ist
die geringe Anpassungsfahigkeit bei Verdnderung der
Gesichtsform.

Der Bau individueller Nasen- und insbesonde-
re Mund-Nasenmasken erfordert viel Erfahrung. Diese
werden daher von spezialisierten Unternehmen nach
Kostenzusage der Krankenkasse angefertigt.

Mundstiick

Neuromuskuldre Patienten mit guter Compliance, deren
selbststandige Kopf- und Mundbeweglichkeit dafiir aus-
reicht, konnen sich im volumenkontrollierten Modus
im Wachzustand mit einem Mundstiick beatmen. Dabei
sind die Gerdtealarme abgeschaltet, die Beatmung lauft
durchgehend und der Patient holt sich nach Bedarf
Atemziige aus der Maschine. Vorteile sind eine Entla-
stung des Gesichts und die Erleichterung von Sprechen
und Schlucken.

Invasive Beatmung

Eine invasive Beatmung sollte immer erst nach Aus-
schopfung nichtinvasiver Maoglichkeiten erwogen
werden. Nachteilig ist die erhohte Infektrate, die Ver-
schlechterung der Sprach- und Schluckfdhigkeit, die
Notwendigkeit endotrachealer Absaugung.

Dies bedeutet einen deutlich vermehrten Pflege- und
Uberwachungsbedarf. Im hauslichen Umfeld ist meist
eine Intensivpflege im Dreischichtbetrieb erforderlich.
Auch kann die Unterbringung in einem Beatmungs-
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heim notwendig werden. Fiir die invasive auf3erklinische

Beatmung muss ein chirurgisch fixiertes Tracheostoma

angelegt werden.

Griinde fiir eine invasive Beatmung kénnen sein:

— Nicht beherrschbare Sekretretention. Auch die Anla-
ge einer Minitracheotomie zur Absaugung ist mog-
lich.

— Ausgeprdgte Speichelaspiration. Bei Aspiration von
Speisen und Getrdnken kann eine PEG-Sonde ausrei-
chend sein.

— Intoleranz gegeniiber Maskenbeatmung. Dies kann
insbesondere beim Kleinkind vorliegen.

— Lange Beatmungszeiten. Es gibt jedoch durchaus
Patienten, die 24 Std. tdglich nichtinvasiv beatmet
werden.

Hustenschwache

Abhédngig von Art und Schwere der Grunderkrankung

kann eine Schwiche und Koordinationsstérung des

Hustenstofles die Sekretclearance deutlich einschrin-

ken. Dies kann auch die nichtinvasive Beatmung ent-

scheidend erschweren. Das Ausmaf3 der Hustenschwache
kann durch Messung des Peak-Cough-Flow abgeschatzt
werden.

Erschwerend konnen eine Dysphagie mit Aspirati-
onsgefahr und eine als Sialorrhoe empfundene Speichel-
retention und -Aspiration hinzutreten.

Mit steigendem Aufwand, zunehmender Assistenz
und Invasivitdt kann eine Hustenschwache kompensiert
werden durch:

— Schulung in physiotherapeutischen Techniken (z.B.
manuelle Kompression, Huffing)

— Ostzillierende PEP-Systeme (z.B. Flutter®, RC-Cor-
net®, Acapella®), extrakorporale Oszillation (z.B.
Vest®).

— Hyperinflationsmanéver (AirStacking mittels Beat-
mungsbeutel/-gerét, glossopharyngeale Atmung)

— Mechanische Insufflation/Exsufflation (z.B. Cough
Assist®)

— Absaugung (pharyngeal, endotracheal)
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Zur Speichelflusskontrolle haben sich anticholinerge
Substanzen wie Scopolaminpflaster und trizyklische
Antidepressiva bewdhrt. Beim Versagen dieser Mafinah-
men kann eine Botolinumtoxin-Injektion in die Speichel-
driisen erfolgen.

Versorgungsumfang und Monitoring

Der Geradteprovider muss iiber eine Kundendienstnum-
mer 24-stiindigen Support gewédhrleisten. Der interne
Akku des Beatmungsgerites dient formal dem Schutz
vor Stromausfillen. Zur Mobilitdtssicherung ist ggf.
ein externer Akku zu verordnen. Bei Beatmungszeiten
iiber 16h ist ein Zweitgerdt erforderlich. Neben der
primdren Beatmungsmaske sollte eine Ersatzmaske
verfiighar sein. Bei Hustenschwédche und invasiver
Beatmung sollte an ein Pulsoxymeter und eine Absau-
gung gedacht werden. Bei invasiver Beatmung sind
Ersatzkaniilen und weitergehendes Zubehor (z.B.
Beatmungsbeutel, Material zur Tracheostomapfle-
ge) zu verordnen. Ein weitergehendes Monitoring ist
i.d.R. verzichtbar.

Ziele und Effekte der Beatmungstherapie

Physiologische Ziele sind Normokapnie unter Beatmung
und nur geringer pCO,-Anstieg unter Spontanatmung
bis zum Beginn der ndchsten Beatmungsperiode. Neu-
romuskuldre Patienten bevorzugen meist eine moderate
Hyperventilation unter Beatmung. Dazu reicht initial
eine ndchtliche Beatmung aus, ldngere Beatmungszeiten
kénnen mit Fortschreiten der Erkrankung entstehen.
Der lebensverldngernde Effekt der Beatmung wird
heute nicht mehr angezweifelt. Es kann davon ausgegan-
gen werden, dass die gegeniiber historischen Kollektiven
teilweise erheblich angestiegene Lebenserwartung, zum
iiberwiegenden Teil beatmungsbedingt ist.
Weitere gesicherte Effekte der Beatmung sind:
— Verbesserung der Lebensqualitat
— Verbesserung der Schlafqualitét
— Verbesserung von Tagesmiidigkeit, Konzentrations-
stérungen, Verhaltensauffilligkeiten
— Verminderung von Hospitalisierungen
— Verminderung von Dyspnoe

Lebensqualitat

Das Ausmafd empfundener Lebensqualitdt kann nur von
dem Patienten subjektiv eingeschétzt werden. Betroffene
und ihre Familien empfinden hdufig ein Ausmafl an
Lebensqualitit, welches fiir Auflenstehende nicht nach-
vollziehbar ist. Dies wird beeinflusst durch die Prognose
der Grunderkrankung, das soziale und medizinische
Umfeld des Patienten und die Mdéglichkeit selbstbe-
stimmter Lebensfiihrung. Im Kontext der Beatmungsthe-
rapie konnten verschiedene Studien eine ldngerfristige
Verbesserung der empfundenen Lebensqualitdt nach-
weisen.

Ethische Aspekte

Ethische Fragestellungen miissen sich vor allem am Pati-

entenwillen orientieren. Dies setzt eine gute Aufklarung

und ein Vertrauensverhdltnis voraus. Dabei stehen die

folgenden Fragen im Vordergrund:

— Mochte ich Mafinahmen der nichtinvasiven Beat-
mung und der Hustenassistenz?

— Mochte ich beim Versagen dieser Mafinahmen eine
invasive Beatmung?

— Mochte ich bei nicht-kompensierbarer Dysphagie
eine PEG-Sonde?

— Mochte ich erweiterte intensivmedizinische Maf3nah-
men?

Neben individuellen Lebenseinstellungen spielen das
Alter (bei Minderjdhrigen auch die individuelle Einstel-
lung der Eltern), die Prognose der Grunderkrankung, der
Allgemein- und Erndhrungszustand sowie das Umfeld
des Patienten eine entscheidende Rolle. Sinnvoll ist es,
den Patientenwillen in Form einer Verfiigung schrift-
lich und vor allem mit konkretem Bezug zur indivi-
duellen Erkrankungssituation zu fixieren. Dabei sollte
auch beriicksichtigt werden, dass die Einstellung des
Patienten sich im Verlauf der Erkrankung dndern kann.
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