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Abkurzungsverzeichnis

Abktrzungsverzeichnis

ALS = Amyotrophe Lateralsklerose
AWMF = Arbeitsgemeinschaft der wissenschaftlich-medizinischen

Fachgesellschaften

BGA = Blutgasanalyse

BMI = Body-Mass Index

bzgl. = bezlglich

bzw. = beziehungsweise

CCHS = Congenital Central Hypoventilation Syndrome (angeborenes zentrales

Hypoventilationssyndrom)

CHS = Central Hypoventilation Syndrome (zentrales Hypoventilations-
syndrom)

CO, = Kohlendioxid

COPD = chronic obstructive pulmonary disease (chronisch obstruktive
Lungenerkrankung)

CPAP = continuous positive airway pressure (kontinuierlicher positiver
Atemwegsdruck)

CRI = chronisch respiratorische Insuffizienz

DGP = Deutsche Gesellschaft fur Pneumologie und Beatmungsmedizin e.V.

EPAP = expiratory positive airway pressure (exspiratorischer positiver
Atemwegsdruck)

EU = Europdische Union

gaf. = gegebenenfalls

HME = heat and moisture exchanger (Warme- und Feuchtigkeitsaustauscher)

inkl. = inklusive

IPAP = inspiratory positive airway pressure (inspiratorischer positiver
Atemwegsdruck)

ISO = International Organization for Standardization

LTOT = long-term oxygen therapy (Langzeitsauerstofftherapie)

mbar = Millibar

MD = Muskeldystrophie

MPG = Medizinproduktgesetz

NIV = noninvasive ventilation (nichtinvasive Beatmung)
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Einleitung

1. Einleitung

1.1. Hintergrund

Die maschinelle Beatmung zur Therapie der chronischen respiratorischen Insuffizi-
enz (CRI) hat eine lange Historie. Dabei ist insbesondere die Negativdruckbeatmung
mittels eiserner Lunge in der ersten Halfte des vergangenen Jahrhunderts bekannt
geworden. Heute dominiert die Positivdruckbeatmung, die entweder nichtinvasiv
meistens via Gesichtsmasken oder invasiv via Trachealkanile erfolgt, wobei die
nichtinvasive Beatmung (NIV) Uberwiegt. In den letzten 20 Jahren ist eine Vielzahl
von Forschungsarbeiten zu diesem Thema publiziert worden. Insbesondere wurde
die Frage formuliert, ob eine dauerhafte, meist intermittierende, aul3erklinische Be-
atmung funktionelle Parameter, klinische Beschwerden, Lebensqualitat und Lang-
zeituberleben von Patienten mit einer CRI verbessern kann. Dartber hinaus stellte
sich die Frage nach dem richtigen Zeitpunkt des Beginns einer auf3erklinischen Be-
atmung sowie nach den optimalen, an wissenschaftlichen Kriterien orientierten Be-
atmungstechniken. Diesbeziglich wurden in der Vergangenheit nationale Empfeh-
lungen zur Durchfuhrung einer aufderklinischen Beatmung formuliert [Hein et al,
2006]. Die in den letzten Jahren zunehmende Anzahl wissenschaftlicher Publikatio-
nen zu diesem Thema, die rasant zunehmende Anwendung der aul3erklinischen Be-
atmung, sowie die aktuelle gesundheitspolitische Auseinandersetzung vor dem Hin-
tergrund des Kostendrucks im Gesundheitssystem und der Notwendigkeit zur Gestal-
tung von entsprechenden Versorgungsstrukturen machen die Formulierung einer
fachubergreifenden wissenschaftlichen Leitlinie notwendig. Diese Leitlinie ersetzt

damit die bestehenden nationalen Empfehlungen [Hein et al, 2006].

1.2. Ziel der Leitlinie

Die vorliegende Leitlinie formuliert folgende Ziele:

e Darstellung der Indikationen einschliellich des geeigneten Zeitpunkts zur Einlei-
tung einer auflerklinischen Beatmung.

e Festlegung des diagnostischen und therapeutischen Vorgehens bei Einleitung der
Beatmung.

e Vorgehen bei Uberleitung in die auRerklinische Beatmung.

e Festlegung von Anforderungen an die technische und personelle Ausstattung von
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Einleitung

Institutionen, die bei der Behandlung von Patienten mit auf3erklinischer Beatmung
beteiligt sind.

e Aufstellung von Kriterien zur Qualitatssicherung bei auBerklinischer Beatmung.

Vor diesem Hintergrund formulieren unter dem Dach der Arbeitsgemeinschaft der
Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e.V. (AWMF) die delegierten

Experten folgender Gesellschaften und Verbande die vorliegende Leitlinie:

Deutsche Gesellschaft fir Pneumologie und Beatmungsmedizin e.V. (DGP)
Arbeitsgemeinschaft fir Heimbeatmung und Respiratorentwéhnung e.V. (AGH)
Deutsche Gesellschaft fiir Anasthesiologie und Intensivmedizin e.V. (DGAI)
Deutsche Gesellschaft fir Fachkrankenpflege und Funktionsdienste e.V. (DGF)
Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie — Herz- und Kreislaufforschung e.V. (DGK)
Deutsche Gesellschaft fur Kinderheilkunde und Jugendmedizin e.V. (DGKJ)
Deutsche Gesellschaft fir Muskelkranke e.V. (DGM)

Deutsche Gesellschaft fur Neurologie e.V. (DGN)

Deutsche Gesellschaft fir Palliativmedizin e.V. (DGP)

Deutsche Gesellschaft fur Schlafforschung und Schlafmedizin (DGSM)
Industrieverband Spectaris

Medizinischer Dienst der Krankenversicherung Bayern (MDK Bayern)
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Einleitung

1.3. Leitlinienkomitee

Sprecher und Federfuhrung:
Prof. Dr. Wolfram Windisch (Freiburg)

Moderation:
PD Dr. Helmut Sitter (Marburg)

Redaktionsgruppe:

Jorg Brambring (Unterhaching)

PD Dr. Stephan Budweiser (Donaustauf)
Dr. Dominic Dellweg (Grafschaft)

Dr. Jens Geiseler (Gauting)

Frank Gerhard (Wuppertal)

Dr. Thomas Kéhnlein (Hannover)

PD Dr. Uwe Mellies (Essen)

Prof. Dr. Bernd Schénhofer (Hannover)
Dr. Bernd Schucher (GroRRhansdorf)

Dr. Karsten Siemon (Grafschaft)

Dr. Stephan Walterspacher (Freiburg)
Prof. Dr. Wolfram Windisch (Freiburg)
PD Dr. Martin Winterholler (Rummelsberg)
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Einleitung

1.3.1. Teilnehmer bei der 1. Konsensuskonferenz am 09./10. Juni 2008 in

Mannheim

Dr. med. Martina Bogel

WEINMANN Gerate fir Medizin GmbH + Co KG
Kronsaalsweg 40

22525 Hamburg

Andreas Bosch

Firma Heinen und Léwenstein
Bereichsleiter Beatmung
Gewerbestralle 17

82211 Herrsching

PD Dr. med. Stephan Budweiser

Klinik Donaustauf - Zentrum flr Pneumologie
Ludwigstrasse 68

93093 Donaustauf

Dr. med. Dominic Dellweg
Fachkrankenhaus Kloster Grafschaft GmbH
Zentrum fir Pneumologie und Allergologie
Annostr. 1

57392 Schmallenberg — Grafschaft

Dr. med. Peter Demmel

Medizinischer Dienst der Krankenversicherung (MDK) Bayern Verbund Minchen
Putzbrunner Strale 73

81739 Munchen

Rolf Dubb

Klinikum Stuttgart - Katharinenhospital
Kriegsbergstr. 60

70174 Stuttgart
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Dr. med. Jens Geiseler

Asklepios Fachkliniken Miinchen-Gauting

Klinik fur Intensivmedizin und Langzeitbeatmung
Robert-Koch-Allee 2

82131 Gauting

Dr. med. Thomas Jehser
Gemeinschaftskrankenhaus Havelhdhe

Zentrum fir Schmerztherapie und Palliativmedizin
Kladower Damm 221

14089 Berlin

Dr. med. Thomas Koéhnlein
Medizinische Hochschule Hannover
Abteilung Pneumologie
Carl-Neuberg-Str. 1

30625 Hannover

Anne Kreiling

Deutsche Gesellschaft fur Muskelkranke e.V.
Amselweg 9

34225 Baunatal

PD Dr. med. Uwe Mellies

Universitatsklinikum Essen - Zentrum flr Kinderheilkunde/Klinik 3

Abteilung Padiatrische Pulmologie + Schlafmedizin
Hufelandstr. 55
45122 Essen

PD Dr. med. F. Joachim Meyer
Abteilung Innere Medizin Il
Medizinische Universitatsklinik
Im Neuenheimer Feld 410
69120 Heidelberg
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Silvia Raffel

Deutscher Berufsverband flir Pflegeberufe (DBfK) - DBfK-Bundesverband
Salzufer 6

10587 Berlin

Prof. Dr. med. Bernd Schénhofer

Klinikum Hannover Oststadt

Medizinische Klinik, Abteilung Pneumologie
Podbielskistrasse 380

30659 Hannover

Dr. med. Bernd Schucher

Krankenhaus GroRRhansdorf

Zentrum fir Pneumologie und Thoraxchirurgie
Waohrendamm 80

22927 GrolRhansdorf

Dr. med. Karsten Siemon
Fachkrankenhaus Kloster Grafschaft GmbH
Zentrum fir Pneumologie und Allergologie
Annostr. 1

57392 Schmallenberg — Grafschaft

PD Dr. Helmut Sitter

Universitatsklinikum Giessen und Marburg GmbH - Standort Marburg
Institut flr theoretische Chirurgie

Baldingerstralle

35043 Marburg

Dr. med. Jan Hendrik Storre
Universitatsklinik Freiburg
Abteilung Pneumologie
Killianstrasse 5

79106 Freiburg
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Dr. med. Stephan Walterspacher
Universitatsklinik Freiburg
Abteilung Pneumologie
Killianstrasse 5

79106 Freiburg

Dr. med. Steffen Weber-Carstens

Charité - Universitatsmedizin Berlin

Universitatsklinik fur Anasthesiologie und operative Intensivmedizin
Campus Virchow-Klinikum

Augustenburger Platz 1

13353 Berlin

Prof. Dr. med. Wolfram Windisch
Universitatsklinik Freiburg
Abteilung Pneumologie
Killianstrasse 5

79106 Freiburg

PD Dr. med. Martin Winterholler
Neurologische Klinik
Krankenhaus Rummelsberg

90588 Schwarzenbruck bei Nirnberg

Dr. med. Kurt Wollinsky
Klinik fir Anasthesiologie, Intensivmedizin und Schmerztherapie

Universitats- und Rehabilitationskliniken Ulm

Oberer Eselsberg 45

89081 Ulm

1.3.2. Teilnehmer bei der 2. Konsensuskonferenz am 19./20 Januar 2009
in Frankfurt

Jorg Brambring

Heimbeatmungsservice Brambring Jaschke GmbH
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Von-Stauffenberg-Str. 25
82008 Unterhaching

Dr. med. Martina Bogel

WEINMANN Gerate fur Medizin GmbH + Co KG
Kronsaalsweg 40

22525 Hamburg

Andreas Bosch

Firma Heinen und Léwenstein
Bereichsleiter Beatmung
Gewerbestralle 17

82211 Herrsching

PD Dr. med. Stephan Budweiser

Klinik Donaustauf - Zentrum fur Pneumologie
Ludwigstrasse 68

93093 Donaustauf

Dr. med. Dominic Dellweg
Fachkrankenhaus Kloster Grafschaft GmbH
Zentrum fir Pneumologie und Allergologie
Annostr. 1

57392 Schmallenberg — Grafschaft

Dr. med. Peter Demmel

Medizinischer Dienst der Krankenversicherung (MDK) Bayern Verbund Miinchen
Putzbrunner Stralle 73

81739 Minchen

Rolf Dubb

Klinikum Stuttgart - Katharinenhospital
Kriegsbergstr. 60

70174 Stuttgart
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Dr. med. Jens Geiseler

Asklepios Fachkliniken Miinchen-Gauting

Klinik fur Intensivmedizin und Langzeitbeatmung
Robert-Koch-Allee 2

82131 Gauting

Frank Gerhard

isb Ambulante Dienste gGmbH
Bornberg 94

42109 Wuppertal

Prof. Dr. med. Uwe Janssens
St.-Antonius-Hospital Eschweiler
Dechant-Decker-Strasse 8
52249 Eschweiler

Dr. med. Thomas Jehser
Gemeinschaftskrankenhaus Havelhthe

Zentrum fur Schmerztherapie und Palliativmedizin
Kladower Damm 221

14089 Berlin

Dr. med. Thomas Kdéhnlein
Medizinische Hochschule Hannover
Abteilung Pneumologie
Carl-Neuberg-Str. 1

30625 Hannover

Anne Kreiling

Deutsche Gesellschaft fur Muskelkranke e.V.
Amselweg 9

34225 Baunatal

PD Dr. med. F. Joachim Meyer

Abteilung Innere Medizin Il
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Medizinische Universitatsklinik
Im Neuenheimer Feld 410
69120 Heidelberg

Prof. Dr. med. Winfried Randerath
Krankenhaus Bethanien gGmbH
Aufderhoher Strale 169-175
42699 Solingen

Prof. Dr. med. Bernd Schénhofer

Klinikum Hannover Oststadt

Medizinische Klinik, Abteilung Pneumologie
Podbielskistrasse 380

30659 Hannover

Dr. med. Bernd Schucher

Krankenhaus GroRhansdorf

Zentrum fur Pneumologie und Thoraxchirurgie
Wohrendamm 80

22927 Grol3hansdorf

Dr. med. Karsten Siemon
Fachkrankenhaus Kloster Grafschaft GmbH
Zentrum fur Pneumologie und Allergologie
Annostr. 1

57392 Schmallenberg — Grafschaft

PD Dr. Helmut Sitter

Universitatsklinikum Giessen und Marburg GmbH - Standort Marburg
Institut fUr theoretische Chirurgie

Baldingerstralie

35043 Marburg

Dr. med. Jan Hendrik Storre

Universitatsklinik Freiburg
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Abteilung Pneumologie
Killianstrasse 5
79106 Freiburg

Dr. med. Stephan Walterspacher
Universitatsklinik Freiburg
Abteilung Pneumologie
Killianstrasse 5

79106 Freiburg

Dr. med. Steffen Weber-Carstens

Charité - Universitatsmedizin Berlin

Universitatsklinik flir Anasthesiologie und operative Intensivmedizin
Campus Virchow-Klinikum

Augustenburger Platz 1

13353 Berlin

Prof. Dr. med. Wolfram Windisch
Universitatsklinik Freiburg
Abteilung Pneumologie
Killianstrasse 5

79106 Freiburg

Dr. med. Kurt Wollinsky

Klinik fir Anasthesiologie, Intensivmedizin und Schmerztherapie
Universitats- und Rehabilitationskliniken Ulm

Obere Eselsberg 45

89081 Ulm

Frau Raffel vom Deutschen Berufsverband fur Pflegeberufe (DBfK) hat ihre Teilnah-
me an der zweiten Konsensuskonferenz sowie die weitere Beteiligung lhres Ver-

bands bei der Erstellung der vorliegenden Leitlinie abgesagt.
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1.4. Beteiligung der Industrie

Die technische Entwicklung im Bereich der Beatmungsmedizin ist Uberwaltigend.

Neben der wissenschaftlichen klinischen Forschung hat die Industrie einen wesentli-

chen Anteil an den modernen Entwicklungen in der Beatmungsmedizin. Um dieser

Beteiligung gerecht zu werden, wurden zwei Vertreter stellvertretend fur die Herstel-

ler/Vertreiber von Beatmungsgeraten und -zubehér zur Teilnahme an den Konsen-

sus-Konferenzen eingeladen. Ihre wesentliche Aufgabe bestand in der fachlichen

Beratung bezlglich technischer Fragestellungen. Die Auswahl dieser Vertreter er-

folgte Uber den Industrieverband Spectaris. Die Neutralitdt der Industrie hatte hohe

Prioritat. Sie war durch folgende Malinahmen sichergestellt:

o Keine finanzielle Beteiligung der Industrie an der Erstellung dieser Leitlinie und
bei der Ausrichtung der Konsensus-Konferenzen.

e Kein Stimmrecht der beiden Industrievertreter bei allen Beschlissen der Konsen-
sus-Konferenzen.

o Keine Beteiligung der Industrie an der Literaturrecherche, an der Vorbereitung der
Konsensus-Konferenzen und an der redaktionellen Arbeit.

e Teilnahme von zwei im Wettbewerb stehenden Firmen.

1.5. Finanzierung der Leitlinie

Die Finanzierung der vorliegenden Leitlinie erfolgt durch die Deutsche Gesellschaft
fur Pneumologie und Beatmungsmedizin e. V. (DGP). Dies umfasst folgende Posten:
¢ Finanzierung einer wissenschaftlichen Assistentenstelle flir 2 Monate

e Finanzierung und Organisation von zwei Konsensus-Konferenzen

e Finanzierung und Organisation von vier Redaktionsgruppen-Treffen

1.6. Gultigkeit der Leitlinie

Diese Leitlinie hat eine Gultigkeit von drei Jahren, beginnend mit dem Datum der
Verdffentlichung. Eine Uberarbeitung und Aktualisierung dieser Leitlinie beginnt

planmaRig 12 Monate vor Ablauf der Giltigkeit.
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2. Methodik

21. Entwicklungsstufe

Die Leitlinie wird nach dem System der AWMF entwickelt. Diese klassifiziert drei
Entwicklungsstufen (S1, S2, S3), wobei S3 die hochste Entwicklungsstufe darstellt.
Fir die vorliegende Leitlinie wird die Entwicklungsstufe S2 angestrebt, wobei sowohl
eine formale Evidenz-Recherche als auch formale Konsensfindung (s.u.) vorausge-

setzt wird. Diesbeziiglich wird ein nominaler Gruppenprozess durchgefiihrt.

2.2. Auswahl der Delegierten

Die Auswahl der fir die redaktionelle Arbeit verantwortlichen Experten erfolgte durch
Vorstandsmitglieder der Deutschen Gesellschaft fir Pneumologie und Beatmungs-
medizin e.V. (DGP) sowie der Arbeitsgemeinschaft fir Heimbeatmung und
Respiratorentwdhnung e.V. (AGH). Die Auswahl der Teilnehmer an den Konsensus-

Konferenzen erfolgte durch die jeweiligen Fachgesellschaften.

2.3. Literatursuche

Eine Literaturrecherche mit unbeschranktem Publikationszeitraum wurde im Sep-
tember 2007 zentral fir die Themengebiete aller Arbeitsgruppen durchgefiihrt. Diese
Suche wurde anhand von Suchwortlisten in den Datenbanken Cochrane und
PubMed/Medline vorgenommen. Es wurden im Wesentlichen Veroffentlichungen in
englischer und deutscher Sprache berilcksichtigt. Der resultierende Katalog relevan-
ter Titel wurde durch eine nicht formalisierte Literaturrecherche aus anderen Quellen
erganzt. Die Suchkriterien und -termini sind im Folgenden detailliert aufgefihrt:

e Limits: Humans, Clinical Trial, Meta-Analysis, Practice Guideline, Randomized

Controlled Trial, Review, All Adult: 19+ years / Children
e Mesh-Term-Suche: mechanical ventilation

e Subgruppensuche: COPD, Restrictive, Duchenne, ALS, children

PubMed-Suche mit folgenden Termini:
¢ Noninvasive ventilation e Tracheal tube ventilation

¢ Invasive ventilation e NPPV
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o NIMV ¢ Noninvasive positive pressure ventilation
e BIiPAP e Mask ventilation

Die erfasste Literatur wurde den Teilnehmern der Arbeitsgruppen (s.u.) zur Verfi-
gung gestellt und durch diese erganzt. Eine standardisierte Evidenzbewertung der
relevanten Veroéffentlichungen wie bei S3-Leitlinien erfolgte nicht. Auf der Grundlage
der erfassten Literatur erstellte jede Arbeitsgruppe eine Ubersicht (ber ihren
Schwerpunkt und formulierte daraus Empfehlungen und Algorithmen fir die klinische

Anwendung.

2.4, Redaktionelle Arbeit

Die Projektarbeit zur Leitlinie begann im dritten Quartal 2007. Die Delegierten der
medizinischen Fachgesellschaften bildeten Arbeitsgruppen zu folgenden Themen-
schwerpunkten:

1) Einleitung, Methodik und wissenschaftliche Grundlage

2) Technische Ausstattung, praktische Durchfiihrung und Organisation

3) COPD und andere obstruktive Lungenerkrankungen

4) Thorakal-restriktive Erkrankungen und Obesitas-Hypoventilations-Syndrom (OHS)
5) Neuromuskulare Erkrankungen (NME)

6) Besonderheiten bei padiatrischen Patienten

7) Ethische Aspekte

Jeder Themenschwerpunkt wurde von mindestens einem federfuhrenden Delegierten
ausgearbeitet und von mindestens einem weiteren Delegierten kritisch gegengele-

sen, bis Konsens innerhalb der Arbeitsgruppe bestand (Tabelle 2-1).

Tabelle 2-1: Arbeitsgruppen

Arbeitsgruppe Federfihrende Autoren Weitere Autoren

1 Windisch Schonhofer

2 Dellweg, Schucher, Siemon Brambring, Gerhard
3 Kdhnlein Budweiser

4 Budweiser Kdhnlein

5 Geiseler Mellies, Winterholler
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6 Mellies Geiseler
7 Schoénhofer Windisch
Management Gesamtmanuskript Walterspacher

Eine erste Abstimmung innerhalb der Redaktionsgruppe erfolgte am 09.04.08 in Lu-
beck. Aus den jeweiligen Einzelmanuskripten wurde durch die Delegierten der Re-
daktionsgruppe im Delphi-Verfahren ein Gesamtmanuskript kreiert, welches als Dis-
kussionsgrundlage flr die erste Konsensus-Konferenz (s.u.) diente. Ein zweites er-
ganzendes Treffen der Redaktionsgruppe wurde am 11./12.09.08 in Frankfurt durch-
gefthrt. Ein drittes Treffen der Redaktionsgruppe schloss sich am 06./07.12.2008 in
Berlin an. Das so durch die Redaktionsgruppe nach Protokoll der ersten Konsensus-
Konferenz Uberarbeitete Gesamtmanuskript war Grundlage flir die Abstimmung auf
der zweiten Konsensus-Konferenz (s.u.). Ein viertes Treffen einer Kerngruppe, die
sich aus der Redaktionsgruppe rekrutierte (Dr. J. Geiseler, Dr. K. Siemon, Dr. S.
Walterspacher, Prof. Dr. W. Windisch) wurde am 07.05.09 in Freiburg durchgeflihrt.
Hier wurde eine Feinabstimmung der nach Protokoll Uberarbeiten Version vorge-
nommen, bevor das Gesamtmanuskript zur abschlielenden Durchsicht allen einge-
ladenen Teilnehmern der zweiten Konsensus-Konferenz und schlief3lich den beteilig-

ten Fachgesellschaften zur Korrektur vorgelegt wurde.

2.5. Konsensusfindung

Die erste Konsensus-Konferenz wurde am 09./10.06.08 in Mannheim durchgefuhrt.
Eine zweite Konsensus-Konferenz fand am 19./20.01.09 in Frankfurt statt. Die Kon-
sensus-Konferenzen mit den Abstimmungen zu den jeweiligen Einzelthemen, The-
sen und Empfehlungen fanden unter der Moderation der AWMF (PD Dr. H. Sitter)
statt. Vor den Konsensus-Konferenzen wurde der aktuelle Entwicklungsstand allen
Konferenz-Teilnehmern bekannt gemacht. Zu diesem Zweck erhielt jeder Konferenz-
Teilnehmer per Email das aktualisierte Gesamtmanuskript. Die Beschlussfindung
unterlag den Vorgaben eines nominalen Gruppenprozesses. Entsprechend wurde
per Abstimmung zunachst die Wichtigkeit der zu behandelnden Themen festgestellt
und anschlieflend gemalf ihrer Rangfolge diskutiert. Die Aussagen und Thesen wur-
den hiernach durch erneute Abstimmung konsentiert. Die Konsensus-Konferenzen

wurden vollstéandig protokolliert. Diese Protokolle waren Grundlage fiir die Uberarbei-
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tung des Gesamtmanuskripts durch die Redaktionsgruppe (s.0.).

Die endgultige Ausarbeitung der vorliegenden Leitlinie hat die Redaktionsgruppe
ubernommen. Abschliefend wurde die ausgearbeitete Leitlinie den teilnehmenden
medizinischen Fachgesellschaften, nicht jedoch dem Industrieverband Spectaris, zur
definitiven Beurteilung zugesandt. Eine finale Konsensfindung erfolgte im Delphi-
Verfahren.

2.6. Einbindung bestehender Leitlinien

Die vorliegende Leitlinie ist eingebettet in den Kontext anderer Leitlinien zur Beat-
mungstherapie unter der FederfuUhrung der DGP. Hier sei insbesondere auf die be-
reits publizierte Leitlinie "Nichtinvasive Beatmung als Therapie der akuten respiratori-
schen Insuffizienz" verwiesen [Schonhofer et al, 2008a] [Schénhofer et al, 2008b].
Darlber hinaus ist die Leitlinie "Respiratorentwohnung nach prolongierter Beatmung"
in Arbeit. In der Erstellung dieser Leitlinie erfolgte eine Absprache und ein Abgleich
der Inhalte der verschiedenen Leitlinien zur Beatmungstherapie durch die Ko-

Autoren der jeweiligen Leitlinien.

2.7. Publikation

Eine Publikation der Leitlinie ist fir Herbst 2009 auf der Internetprasenz der AWMF
geplant (http://www.uni-duesseldorf.de/AWMF). Die Leitlinie soll primar in der Zeit-
schrift ,Pneumologie” publiziert werden. Aufterdem wird geprift werden, ob eine Pub-
likation der Leitlinie im ,Deutschen Arzteblatt‘ méglich ist. SchlieRlich wird die Erstel-

lung einer ,Kittelversion“ angestrebt.
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3. Wissenschaftliche Grundlage

3.1. Die ventilatorische Insuffizienz

Eine standige Zufuhr von Sauerstoff (O,) und Abfuhr von Kohlendioxid (CO,) ist es-
sentiell, um den zellularen Stoffwechsel des Menschen zu garantieren [Thews, 1997].
Der Gastransport innerhalb des Koérpers wird durch den Blutkreislauf gewahrleistet.
Die Aufnahme von O, und die Abgabe von CO, erfolgen durch das respiratorische
System. Dieses besteht aus zwei unabhangig voneinander limitierbaren Anteilen,
dem gasaustauschenden System (Lunge) und dem ventilierenden System (Atem-
pumpe) [Roussos, 1982] [Criée et al, 1995] [Kabitz et al, 2007a]. Bei einer pulmona-
len Insuffizienz ist aufgrund der im Vergleich zum O, Uber 20-fach verbesserten Dif-
fusionskapazitat fir CO, nur die O,-Aufnahme, jedoch nicht die CO2-Abgabe klinisch
relevant gestort, wahrend eine ventilatorische Insuffizienz (Atempumpinsuffizienz)
eine Storung sowohl der O,-Aufnahme als auch der CO,-Abgabe nach sich zieht
[Thews, 1997] [Roussos, 1982] [Criée et al, 1995] [Kabitz et al, 2007a]. Die pulmona-
le Insuffizienz ist einer Sauerstofftherapie zuganglich, wobei schwere Ventilations-
Perfusionsstorungen therapeutisch auch mit der Anwendung eines positiven Drucks
mit dem Ziel der Wiedereroffnung kollabierter Alveolen und konsekutiv mit Abnahme
der Shuntperfusion behandelt werden kdnnen. Dagegen ist bei ventilatorischer Insuf-
fizienz in erster Linie eine Beatmung notwendig (s. Abb. 3-1). Bei kombinierten St6-
rungen kann neben der Beatmungstherapie auch eine Sauerstoffgabe notwendig
sein.

Die Atempumpe stellt ein komplexes System dar [Roussos, 1982] [Criée et al, 1995]
[Kabitz et al, 2007a]. Rhythmische Impulse des Atemzentrums werden Uber zentrale
und periphere Nervenbahnen auf die neuromuskulare Endplatte und von dort auf die
Atemmuskulatur Ubertragen. Eine Kontraktion der Inspirationsmuskulatur bewirkt
Uber eine Volumenzunahme des knbéchernen Thorax eine Erniedrigung des
Alveolardrucks, der als Gradient zum atmosphéarischen Munddruck den Einstrom von
Luft und damit die Ventilation bewirkt.

Pathophysiologisch kommt es meist abhangig von der Grunderkrankung zu einer
erhéhten Last und/oder zu einer verminderten Kapazitat der Atemmuskulatur, was in
eine atemmuskulare Uberbeanspruchung minden kann. Eine Hypoventilation mani-

festiert sich haufig zunachst unter Belastung und/oder wahrend des Schlafes, initial
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insbesondere wahrend des REM-Schlafes. Entsprechend der Komplexitat der Atem-
pumpe sind ihre potenziellen Storanfalligkeiten vielfaltig, wobei die zentralen Atemre-
gulationsstdérungen, NME, Thoraxdeformitaten, COPD sowie OHS die Hauptursa-
chen einer ventilatorischen Insuffizienz sind [Criée et al, 1995] [Kabitz et al, 2007a].
Haufig ist die Atiologie der ventilatorischen Insuffizienz multifaktoriell bedingt. Insbe-
sondere bei der COPD sind unterschiedliche Mechanismen fur die Erhdhung der
atemmuskularen Last (Erhéhung der Atemwegswiderstande, intrinsic PEEP, Verkir-
zung der Inspirationszeit, Komorbiditaten wie z.B. Herzinsuffizienz, Anamie) sowie fur
die Reduzierung der atemmuskuléren Kapazitat (Uberblahung, Stérung der Atemme-
chanik, Myopathie, Komorbiditaten wie z.B. Herzinsuffizienz, Diabetes mellitus) be-
schrieben [Kabitz et al, 2007b] [Tobin et al, 2009] [Windisch, 2009a].

Abbildung 3-1: Das respiratorische System

Das respiratorische System

Kompartiment Atempumpe

Pulmonale Insuffizienz Storung Ventilatorische Insuffizienz
Respiratorische Bl ; Respiratorische
Partialinsuffizienz wigasanazyse Globalinsuffizienz
Pa0, | PaCO,([)) P20, | PaCoO,{
Sauerstoffgabe Therapie Beatmung

Eine ventilatorische Insuffizienz kann akut auftreten und geht dann mit einer respira-
torischen Azidose einher. Bei einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz wird die
respiratorische Azidose dagegen metabolisch durch Bikarbonatretention kompen-
siert. Nicht selten entwickelt sich aber auch eine akute respiratorische Verschlechte-
rung auf dem Boden einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz (akut auf chro-
nisch). Blutgasanalytisch findet sich hierbei ein Mischbild mit hohem Bikarbonatwert
und erniedrigtem pH.

Die Symptome einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz sind vielfaltig, aber
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unspezifisch: Zunachst stehen die Symptome der zugrunde liegenden Erkrankung im

Vordergrund. DarUber hinaus kénnen folgende Symptome und klinische Zeichen auf-

treten [Kabitz et al, 2007a] [Anonymous, 1999a] [Mehta et al, 2001a]:

¢ Dyspnoe/Tachypnoe (bei Belastung und/oder in Ruhe)

e morgendliche Kopfschmerzen

e Abgeschlagenheit

e eingeschrankte Leistungsfahigkeit

e psychische Veranderungen (z.B. Angste, Depressionen, Personlichkeits-
veranderungen)

e Schlafstérungen (nachtliches Erwachen mit Dyspnoe, unerholsamer Schlaf, Ta-
gesmudigkeit, Einschlafneigung, Alptraume)

e Polyglobulie

e Tachykardie

e Odeme

e Cor pulmonale

Akutexazerbationen mit der Notwendigkeit einer stationdren und nicht selten inten-
sivmedizinischen Behandlung sind Komplikationen im weiteren Krankheitsverlauf
[Kabitz et al, 2007a] [Anonymous, 1999a] [Mehta et al, 2001a].

3.2. Maschinelle Beatmung

Eine ventilatorische Insuffizienz kann abgesehen von der Therapie der Grunderkran-
kung nur mit augmentierter Ventilation infolge kinstlicher Beatmung behandelt wer-
den [Criée et al, 1995]. Eine akute ventilatorische Insuffizienz erfordert die zlgige
Beatmung in der Regel unter intensivmedizinischen Bedingungen. Dabei kommen
sowohl die invasive als auch die nichtinvasive Beatmung zum Einsatz. Zum Akutein-
satz der NIV wird auf die kurzlich fertig gestellte S3-Leitlinie verwiesen [Schénhofer
et al, 2008b]. Patienten mit einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz kénnen
elektiv auf eine aulerklinische Beatmung eingestellt werden, die sie meist intermittie-
rend durchfuhren, wobei in der Regel eine nachtliche Beatmung im Wechsel mit
Spontanatmung am Tag steht [Anonymous, 1999a] [Mehta et al, 2001a] [Windisch et
al, 2002a] [Simonds et al, 1995] [Simonds, 2003].

Grundsatzlich kann eine maschinelle Beatmung invasiv tber die Einlage von Tuben
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(nasotracheal, orotracheal, Tracheostoma) oder nichtinvasiv erfolgen. Die NIV kann
sowohl mittels negativen Drucks (z.B. eiserne Lunge) oder heute Ublicher mittels po-
sitiven Drucks durchgeflhrt werden. Als Beatmungszugang werden in der Regel Na-
senmasken, Nasen-Mund-Masken, Vollgesichtsmasken oder Mundstiicke eingesetzt
[Mehta et al, 2001a] [Windisch et al, 2002a] [Schonhofer, 2006] [Schonhofer et al,
2002a].

3.3. Effekte der maschinellen Beatmung

Unter intermittierender Beatmung kommt es zu einer augmentierten alveolaren Venti-
lation mit konsekutiver Verbesserung der Blutgase sowohl unter der Beatmung als
auch im nachfolgenden Spontanatmungsintervall, wobei eine Normalisierung der al-
veolaren Ventilation anzustreben ist [Windisch et al, 2006a]. Als Richtwert dient hier
die Normokapnie; Nebenwirkungen und Akzeptanz der Beatmung mussen aber auch
berucksichtigt werden. Somit wird das Ziel der Normokapnie nicht immer erreicht. Die
intermittierende Beatmung stellt aber nicht nur eine supportive Behandlungsform
wahrend ihrer Anwendung dar, sondern beeinflusst als therapeutische Mallnhahme
auch das nachgeschaltete Spontanatmungsintervall ginstig [Windisch et al, 2006a].
Die Verbesserung der Blutgase auch unter Spontanatmung ist sehr wahrscheinlich
multifaktoriell bestimmt. Ein Resetting des Atemzentrums flir CO,, eine verbesserte
Atemmechanik, sowie eine Zunahme der atemmuskularen Kraft/Ausdauer und die
Vermeidung von Hypoventilationen im Schlaf werden als Hauptmechanismen disku-
tiert [Anonymous, 1999a] [Mehta et al, 2001a] [Windisch et al, 2006a] [Nickol et al,
2005] [Nickol et al, 2008]. Es darf jedoch nicht unerwahnt bleiben, dass bei einigen
Patienten das Spontanatmungsintervall mit Progress der Erkrankung immer kirzer
wird; teilweise kann sich eine 24-stiindige Beatmungspflichtigkeit entwickeln.

Die durch Beatmung verbesserte alveolare Ventilation fihrt zu einer Verbesserung
wesentlicher klinischer Parameter. Subjektiv steht dabei die Linderung der oben be-
schriebenen Symptome sowie eine Verbesserung der gesundheitsbezogenen Le-
bensqualitat im Vordergrund [Testa et al, 1996] [Windisch et al, 2006b] [Windisch,
2008]. Unter Letzterem wird ein mehrdimensionales psychologisches Konstrukt ver-
standen, welches das subjektive Befinden eines Patienten auf vier minimal zu defi-
nierenden Ebenen charakterisiert, namlich unter Berlcksichtigung physischer, psy-

chischer, sozialer und funktionaler Aspekte. In wissenschaftlichen Studien dominie-
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ren Fragebdgen bei der Erhebung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat, wobei
krankheitsibergreifende und krankheitsspezifische Messinstrumente unterschieden
werden [Testa et al, 1996] [Windisch et al, 2002b] [Windisch et al, 2006b] [Windisch,
2008]. Fur Patienten mit aul3erklinischer Beatmung steht zur spezifischen Messung
der Lebensqualitat der Fragebogen zur Befindlichkeit bei schwerer respiratorischer
Insuffizienz (Severe Respiratory Insufficiency Questionaire, SRI) zur Verfigung
[Windisch et al, 2006b] [Windisch et al, 2003a] [Windisch et al, 2008a].

Die Beatmung verbessert haufig auch die Schlafqualitat. Schliellich besteht auch
das Ziel einer Beatmung in einer Lebensverlangerung. Diese muss vor dem Hinter-
grund der Grunderkrankung betrachtet werden und wird daher in dieser Leitlinie in

Abhangigkeit der zugrunde liegenden Erkrankung diskutiert.

3.4. Nebenwirkungen

Den positiven physiologischen und klinischen Effekten der Langzeitbeatmung stehen
die Nebenwirkungen bedingt durch den Beatmungszugang oder durch die Beatmung
selbst gegenuber. Bei der NIV Uberwiegen Probleme wie Austrocknung der Schleim-
haute oder Druckstellen durch die Maske. Zusatzlich kdnnen gastrointestinale Ne-
benwirkungen wie Ubelkeit, Véllegefiihl oder Blahungen entstehen. Eine Irritations-
konjunktivitis ist Folge einer Maskenleckage mit dauerhaftem Luftaustritt. Deutlich
seltener sind Nasenbluten, Pneumothorax oder Aspiration. Flr die invasive Beat-
mung stellen Barotrauma, Volutrauma, Infektionen, Trachealverletzungen und ggf. —
blutungen, Granulationsgewebsbildung, Stenosen, Fistelbildung, Verlegung der Ka-
nule, Dislokation der Kantle, Schluckstérungen, Sprechstérungen, Schmerzen sowie

die Beeintrachtigung des Abhustens die wichtigsten Probleme dar.
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4, Technische Ausstattung

Die Beatmungstherapie stellt eine stark in die Integritat des Patienten eingreifende,
oft lebenserhaltende Therapie dar. Das selbstbestimmte Leben hat neben der Quali-
tatssicherung der Beatmungstherapie oberste Prioritdt. Die Indikationsstellung, die
Auswahl des Beatmungsgerates, des Beatmungsmodus und der Beatmungsparame-
ter sind arztliche Aufgabe und unterliegen der arztlichen Verantwortung (s. Kap.
5.2.2).

Unkontrollierte Veranderungen der Beatmung kdnnen zu potentiell lebensbedrohli-
chen Komplikationen fuhren. Veranderungen am Beatmungssystem oder der Einstel-
lung dirfen nur nach arztlicher Anordnung und in der Regel unter klinischer Uberwa-
chung erfolgen. Explizit zu nennen sind folgende Bereiche:

o Beatmungsgerat

e Beatmungszugang

e Ausatemsystem

e Sauerstoffapplikationssystem, -ort und -rate

e Befeuchtungssystem

¢ Beatmungsparameter

Einzelheiten sind in den folgenden Kapiteln aufgeflhrt. Eine autorisierte Einweisung
in die Bedienung des Gerates muss fiur alle das Gerat bedienenden Personen (Pati-
ent, Angehdrige, Pflegedienst, andere Betreuungspersonen) erfolgen. Die grundsatz-
lichen Anforderungen an Beatmungsgerate werden durch die ISO-Normen geregelt,
die zwischen ,Heimbeatmungsgeraten fir vom Gerat abhangige Patienten® (ISO
10651-2:2004) und ,Heimbeatmungsgeraten zur Atemunterstitzung® (ISO 10651-
6:2004) unterscheiden. Die Standzeiten der verschiedenen Verbrauchsmaterialien
richten sich nach den Vorgaben der Hersteller, kbnnen aber nach arztlicher Anord-

nung in begriindeten Fallen sowohl verlangert als auch verkirzt werden.

4.1. Beatmungsgerat

41.1. Bedienelemente

Beatmungsgerate sollen grundsatzlich sowohl fiir den Patienten als auch fiir den

medizinischen Anwender leicht zu bedienen sein [Gonzalez-Bermejo et al, 2006]. Die
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elementaren Bedienelemente wie der An- und Ausschalter sollen fur den oft alteren
Patienten leicht zu erkennen und auch im Dunkeln ohne Verwechslungsgefahr zu
betatigen sein. Beleuchtete Tasten werden in hauslicher Umgebung oft als stérend
empfunden, daher soll der An- und Ausschalter ertastbar sein. Ein versehentliches
Verstellen der Beatmungsparameter muss sicher verhindert werden [ISO, 2004a]
[ISO, 2004b].

Das Anbringen von Schaltern an der Rickseite des Gerates sollte vermieden wer-
den. Das Bedienkonzept muss insgesamt klar und logisch gegliedert sein; Fehlbe-
dienungen stellen einen erheblichen Anteil der auferklinischen technischen Proble-
me dar [Srinivasan et al, 1998]. Die Bedienungsanleitung soll anwenderfreundlich

sein.

4.1.2. Display

Eine Ubersichtliche Anzeige der Beatmungsparameter und der aktuellen Beat-
mungswerte in einem ausreichend groRen Display vermindert Fehlbedienungen
[Gonzalez-Bermejo et al, 2006]. Insbesondere soll klar zwischen den eingestellten
und den durch den Patienten generierten Parametern unterschieden werden. Die
Triggerung des Atemzugs soll erkennbar sein, Darstellungen von z.B. Fluss- oder

Druckkurven sind hilfreich, aber nicht zwingend notwendig.

4.1.3. Alarme

Grundsatzlich sind die Anforderungen an die Alarme in den entsprechenden EU-
Normen Uber Beatmungsgerate fur vom Gerat abhangige und nicht abhangige Pati-
enten geregelt [ISO, 2004a] [ISO, 2004b]. Bei nicht abhangigen Patienten sollten die
Alarme bis auf einen Stromnetzausfallalarm stumm gestellt werden kénnen. Eine
Speicherung der Alarme und auch der Parameterverstellungen ist hilfreich, da Beat-
mungsparameter im aul3erklinischen Bereich entgegen der urspriinglichen arztlichen
Anordnung oft bewusst oder unbewusst verandert werden [Farre et al, 2006] [Farre
et al, 2003]. Ein Anschluss an ein externes Alarmsystem muss bei lebenserhaltender

Beatmung optional vorhanden sein.
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4.1.4. Beatmungsparameter

Das Beatmungsgerat soll so gewahlt werden, dass auch temporare oder dauerhafte
Verschlechterungen der ventilatorischen Funktion ausreichend behandelt werden
kénnen. Beatmungsgerate unterscheiden sich erheblich in z.B. Triggerverhalten,
Druckstabilitat, Flussaufbau u.a., so dass bei formal gleicher Einstellung klinisch re-
levante Unterschiede in der Beatmung resultieren kénnen [Fuchs et al, 2002] [Lofaso
et al, 2000] [Vitacca et al, 2002] [Stell et al, 2001] [Lofaso et al, 1996] [Highcock et al,
2001] [Battisti et al, 2005] [Mehta et al, 2001b]. Der Austausch von Beatmungsgera-
ten auf einen anderen Typ (siehe Kap 5.4) oder die Umstellung des Beatmungsmo-
dus muss deshalb unter stationaren Bedingungen in einem Beatmungszentrum er-

folgen.

4.1.5. Netzunabhangige Stromversorgung

Bei einer lebenserhaltenden Beatmung und bei Patienten, die sich die Maske nicht
selbst entfernen kénnen, ist ein Beatmungsgerat mit einem internen Akku notwendig
(ISO 10651-2:2004). Ist die Spontanatmungsfahigkeit zeitlich stark reduziert (tagliche
Beatmungszeiten > 16 Sunden), so ist ein externer Akku (Kapazitat mindestens 8-10

Stunden) erforderlich [Anonymous, 2007].

4.1.6. Zweites Beatmungsgerat

Die Indikation fUr ein zweites Beatmungsgerat ist gegeben, wenn die tagliche Beat-
mungsdauer mehr als 16 Stunden betragt. In Ausnahmefallen kann auch schon fri-
her ein zweites Beatmungsgerat notwendig sein [Anonymous, 2007], z.B. bei mobi-
len Patienten mit Verwendung des Beatmungsgerates am Rollstuhl. Die Beatmungs-

gerate mussen identisch sein.

4.1.7. Sauerstoffbeimischung

Die Sauerstoffbeimischung sollte nach den technischen Vorgaben des jeweiligen
Beatmungsgerates erfolgen. Dies ist entweder Uber einen Einlass am Gerat oder U-
ber einen Adapter im Beatmungsschlauchsystem mdglich. Ist am Beatmungsgerat
eine entsprechende Funktion zur Sauerstoffbeimischung als inspiratorische Fraktion
vorhanden, muss laut EU-Norm (ISO 10651-2:2004) die Sauerstofffraktion gemessen

werden. In allen anderen Fallen ist die Messung der Sauerstofffraktion nicht notwen-
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dig [ISO, 2004b]; die Sauerstoffflussrate wird klinisch titriert. Eine Veranderung des
Einspeiseortes verandert auch die effektive Sauerstoffzufuhr. Auch die Wahl des Au-
satemsystems beeinflusst die effektive Sauerstoffzufuhr. Bei einem offenen System
ist die benotigte Sauerstoffflussrate in der Regel hdher als bei gesteuerten Ausatem-
ventilen [Miyoshi et al, 2005] [Samolski et al, 2006] [Schwartz et al, 2004] [Thys et al,
2002] [Padkin et al, 1996].

4.1.8. Weitere Funktionen

Gerateinterne Nutzungsstatistiken sind nutzlich zur Beurteilung der Therapiecompli-
ance und -qualitat. Diese Daten sind nur zur arztlichen Therapiesteuerung zu ver-

wenden.

4.1.9. Schlauchsystem

In der Regel werden Einschlauchsysteme mit einem entsprechenden Ausatem-
system verwendet. Zweischlauchsysteme sind nur erforderlich, wenn das exspiratori-
sche Volumen sicher bestimmt werden muss. Bei Einwegsystemen ist der Wechsel
bei Verschmutzung oder Defekt notwendig. Bei invasiv beatmeten Patienten ist ein
Wechsel im Einklang mit den Herstellerangaben durchzuflihren. Bei nichtinvasiver
Beatmung konnen die Standzeiten der Schlauchsysteme in der Regel verlangert
werden. Mehrwegsysteme konnen hochwertiger gefertigt werden, erfordern aber ei-
nen groReren logistischen Aufwand zur Reinigung und ggf. einen Schlauchhaltearm

aufgrund des héheren Gewichtes.

4.1.10. Ausatemsystem

Grundsatzlich kann zwischen offenen Auslasssystemen und gesteuerten Ventilen
unterschieden werden. Bei den gesteuerten Ausatemventilen kann dies bei der Ver-
wendung von Zweischlauchsystemen im Beatmungsgerat integriert sein, bei Ein-
schlauchsystemen ist ein patientennahes System erforderlich. Die Ausatemventile
haben unterschiedliche Ausatemwiderstande und -charakteristika, so dass bei einem
Wechsel ggf. eine Uberpriifung der Beatmung notwendig wird, da dies bei einigen
Krankheitsbildern zu einer dynamischen Uberblahung fiihren kann [Younes et al,
2002]. Bei den offenen oder sogenannten Leckagesystemen sind patientennah defi-

nierte Offnungen im Beatmungssystem (als Einsatz im Schlauchsystem oder in der
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Maske) vorhanden. Das exspiratorische CO, wird hierdurch ausgewaschen. Es muss
ein kontinuierlicher positiver Druck in der Ausatmung (PEEP oder EPAP) vorhanden
sein, da es sonst zu einer relevanten CO.-Rickatmung aus dem Schlauchsystem
kommt. Auch sind Position und Art der Ausateméffnungen flr die Effektivitat der
COy-Elimination relevant. Diese muss klinisch getestet werden, die verschiedenen
Systeme kdnnen nicht ohne Uberpriifung gewechselt werden [Schettino et al, 2003]
[Saatci et al, 2004].

4.1.11. Beatmungsmodus

Die Nomenklatur der Beatmungsmodi ist leider nicht normiert. In den letzten Jahren
sind eine Reihe von neuen Beatmungsmodi hinzugekommen, die als Hybridmodi zu-
sammengefasst werden kdnnen. Insofern ist dieses Feld untbersichtlich [Storre et al,
2008].

41111, Positiv- vs. Negativdruckbeatmung

Heutzutage Uberwiegt bei weitem die Positivdruckbeatmung. Es gibt kaum wissen-
schaftliche Evidenz fir die langfristige Wirksamkeit der Negativdruckbeatmung [Cor-
rado et al, 2002]. Sie kann aber in Ausnahmefallen, insbesondere bei Kindern oder

unidberwindbaren Problemen der Positivdruckbeatmung, verwendet werden.

4.1.11.2. Druck- vs. Volumenvorgabe

Die Beatmung mit Druckvorgabe verfugt grundsatzlich Uber die Mdglichkeit zur Kom-
pensation von Leckagen [Mehta et al, 2001b] [Storre et al, 2009]. In randomisierten
Cross-over-Studien zur Effektivitat der nachtlichen NIV mit Druck- oder Volumenvor-
gabe zeigten sich keine Unterschiede im Hinblick auf relevante physiologische und
klinische Outcome-Parameter [Tuggey et al, 2005] [Windisch et al, 2005a]. Dennoch
ist die Nebenwirkungsrate bei Druckvorgabe niedriger [Windisch et al, 2005a]. Bei
Versagen oder Verschlechterung unter einem der Beatmungsmodi kann ein Wechsel
unter stationarer Kontrolle in einem Beatmungszentrum versucht werden [Smith et al,

1997]. Fir die invasive Beatmung gibt es keine verlasslichen Studiendaten.
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4.1.11.3. Hybridmodi

Bislang gibt es keine Langzeitdaten Uber den klinischen Vorteil von Beatmungsmodi,
die Druck- und Volumenvorgabe kombinieren. Der Einsatz einer Beatmung mit
Druckvorgabe und Volumensicherung (Zielvolumen) erbrachte insbesondere bei Pa-
tienten mit OHS eine Verbesserung der nachtlichen Ventilation, jedoch keine Ver-
besserung von Schlafqualitat oder Lebensqualitat [Storre et al, 2006] [Ambrogio et al,
2009] [Janssens et al, 2009]. Die Anwendung ist bei nachgewiesener Verbesserung
von physiologischen Atmungs- und Schlafparametern oder einer besseren subjekti-

ven Vertraglichkeit moglich.

4.1.11.4. Assistierter vs. assistiert-kontrollierter vs. kontrollierter Modus

Die Wahl zwischen diesen Beatmungsansatzen ist abhangig von der Grundkrankheit,
dem Schweregrad, der Beatmungseinstellung und der Akzeptanz. Langfristige Stu-
dien, die prospektiv randomisiert die verschiedenen Beatmungsformen vergleichen,
fehlen. Aktuelle Studien haben jedoch die Uberlegenheit der Beatmung mit dem Ziel
der maximalen CO,-Reduktion bei COPD-Patienten gezeigt; dies in der Regel im
kontrollierten Beatmungsmodus, wobei jedoch unklar bleibt ob die Erhéhung der In-
spirationsdriicke, die Erhéhung der Atemfrequenzen oder die Erhdhung beider Pa-
rameter wegweisend fir den Therapieerfolg ist [Windisch et al, 2002c] [Windisch et
al, 2006a] [Windisch et al, 2005b] [Windisch et al, 2009] [Dreher et al, 2009a]. Da die
Indikationen Uberwiegend krankheitsbezogen sind, wird dort im Einzelnen darauf

eingegangen.

4.1.11.5. Trigger

Die Triggersensitivaten (in- und exspiratorischer Trigger) einzelner Beatmungsgerate
unterscheiden sich zum Teil erheblich und kdnnen die Beatmungsqualitat, insbeson-
dere die Synchronizitat zwischen Patient und Beatmungsgerat, beeinflussen [Vitacca
et al, 2002] [Stell et al, 2001] [Tassaux et al, 2005].

4.1.11.6. Druckauf- und abbau

Die individuelle Einstellung der Druckaufbau- und -abbaugeschwindigkeit kann die

Effizienz und Akzeptanz férdern.
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4.2. Beatmungszugang

4.2.1. Nichtinvasive Beatmung

Grundsatzlich stehen Nasenmasken, Nasenmundmasken, Ganzgesichtsmasken,
Mundmasken und Mundstlcke zur Verfligung [Storre et al, 2008] [Navalesi et al,
2008]. Der Beatmungshelm eignet sich nicht zur auf3erklinischen Beatmung.
Nasenmasken bieten in der Regel den groferen Patientenkomfort [Mortimore et al,
1998], haben aber oft das Problem der oralen Leckage im Schlaf, was wiederum die
Beatmungs- und Schlafqualitdt negativ beeinflussen kann [Meyer et al, 1997]
[Teschler et al, 1999] [Gonzalez et al, 2003a] [Navalesi et al, 2008]. Eine Nasen-
mundmaske fuhrt hier zu einer Besserung [Navalesi et al, 2000] [Willson et al, 2004].
Bei Unvertraglichkeit kann ein Kinnband im Einzelfall hilfreich sein [Gonzalez et al,
2003a] [Willson et al, 2004]. GroRRe Leckagen durch den Mund kdénnen durch nasale
Austrocknung zu einer Erhdhung des nasalen Atemwegswiderstandes fuhren [Ri-
chards et al, 1996] [Tuggey et al, 2007]. Wenn eine Nasenmundmaske oder ein
Kinnband nicht toleriert werden, kann durch eine Befeuchtung eine Verbesserung
erreicht werden [Tuggey et al, 2007]. Hierzu ist eine aktive Befeuchtung erforderlich,
HME-Filter sind bei Austrocknungerscheinungen infolge von Leckagen in der Regel
ohne ausreichenden Effekt.

Ganzgesichtsmasken haben sich in der Praxis nicht durchgesetzt, obwohl der Effekt
nachgewiesen ist [Criner et al, 1994]; aktuell sind neue Ganzgesichtsmasken mit
kleinerer Auflageflache erhaltlich, die nach den ersten Erfahrungen eine bessere Ak-
zeptanz in der Langzeitanwendung aufweisen.

Mundmasken sind eine Alternative zur nasalen Beatmung, insbesondere wenn die
Beatmungszeiten sehr lang sind und eine Entlastung der Hautauflagestellen auf der
Nase notig ist [Bach, 2002a] [Bach et al, 1993a]. Eine Beatmung Uber Mundstick ist
bei neuromuskularen Patienten mit hoher Beatmungsabhangigkeit hilfreich [Bach,
2002a].

In der Regel sind konfektionierte Masken ausreichend. Malangefertigte Masken
kénnen jedoch bei hohen Beatmungsdriicken, langen Beatmungszeiten, schlechter
Passform der konfektionierten Masken oder empfindlicher Haut notwendig sein. Ein
Vorteil der maRRangefertigten Masken besteht in der Minimierung des Totraums mit
besserer CO,-Absenkung [Saatci et al, 2004] [Tsuboi et al, 1999], ist aber in der Pra-

xis selten als Indikation fihrend. Neuanpassungen der Maske kdnnen auch in kurzen
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Abstanden notwendig werden, z.B. bei Veranderungen von Kdérpergewicht, Muskula-
tur oder Hautturgor.
Jeder Patient muss mindestens eine Reservemaske haben. Bei langen Beatmungs-

zeiten kénnen zur Druckstellenentlastung mehrere verschiedene Masken notwendig

sein.
4.2.2. Invasive Beatmung
4221. Tracheostoma

Das Tracheostoma zur auf3erklinischen Beatmung muss stabil sein; daher sollte ein
epithelialisiertes Tracheostoma angelegt werden. Dilatationstracheostomata sind
wegen Schrumpfungstendenz und Risiko einer Kanulenfehllage nur in Ausnahmefal-

len zu akzeptieren.

4.22.2. Trachealkanulen

Bei der Beatmung Uber Trachealkanilen kénnen geblockte oder ungeblockte Kani-
len verwendet werden [Bach et al, 1990]. Bei der Verwendung von geblockten Kanu-
len ist ein Cuffdruckmesser erforderlich. Zusatzlich zur erforderlichen Reservekanile
in gleicher Grolte muss stets eine kleinere Kantle in Reserve vorhanden sein, um
bei schwierigem Kanllenwechsel die Notkanllierung zu erméglichen [Anonymous,
2007].

Durch die Verwendung von speziellen Sprechventilen kann unter Beatmung bei in-
takter Kehlkopffunktion das Sprechen ermoéglicht werden [Bach et al, 1990], die Ver-
wendung eines PEEP flhrt in diesem Fall zur verbesserten Sprechfahigkeit [Prigent
et al, 2003]. Eine Kanlle ohne Cuff oder eine komplett entblockte Kantile ist bei der
Verwendung zwingend notwendig. Trotzdem kann es aufgrund der Verlegung des

Tracheallumens durch die Kaniile zu einer dynamischen Uberblahung der Lungen

kommen.
4.3. Filter
4.3.1. Partikelfilter

Gerateseitige Partikelfilter im Bereich des Lufteinlasses sind notwendig. Filter im
Auslassbereich des Gerates sind bei der Nutzung in der Klinik zwingend erforderlich,
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bei der aulderklinischen Verwendung ist keine sichere Aussage zur Notwendigkeit
mdglich, da entsprechende Untersuchungen fehlen. Die von den Herstellern ange-
geben Standzeiten sind sehr kurz und basieren auf Messungen im Intensivbereich an
invasiv beatmeten Patienten. Untersuchungen bei intubierten und beatmeten Patien-
ten zeigen, dass Standzeiten von bis zu 1 Woche ohne Risiken fir die Patienten
mdglich sind [Ricard et al, 2000]. Je nach Patientensituation ist daher ein Wechselin-

tervall von 1-7 Tagen maoglich.

4.3.2. Hygienische Aufbereitung der Geréate

Vor einem Wiedereinsatz eines zuvor durch einen anderen Patienten genutzten Ge-
rates ist eine hygienische Aufbereitung des Gerates nach den Herstellerangaben

zwingend notwendig.

4.4. Befeuchtung und Erwarmung

Bei der invasiven Beatmung verhindert die Konditionierung (Befeuchtung und Er-
warmung) der Inspirationsluft ein Austrocknen der Bronchialschleimhaut und Eindi-
cken des Sekretes [Nakagawa et al, 2000], weswegen sie immer erforderlich ist.

Bei der NIV reduziert die Konditionierung eine Austrocknung der Schleimhaute und
Zunahme der nasalen Resistance [Tuggey et al, 2007]. Die Notwendigkeit hierzu er-
gibt sich aus den Symptomen des Patienten [Navalesi et al, 2008].

Grundsatzlich werden aktive und passive Systeme zur Konditionierung der Inspirati-
onsluft unterschieden. Aktive Befeuchtersysteme weisen dabei sehr unterschiedliche
Leistungsdaten auf [Wenzel et al, 2008]. Befeuchter, bei denen die Luft das Wasser
durchstrémt (bubble through humidifiers), kbnnen theoretisch infektidse Aerosole er-
zeugen, wenn das Wasser kontaminiert ist. Bei Befeuchtern, bei denen die Luft nur
die Wasseroberflache Uberstromt (pass over humidifiers) ist dies nicht méglich, wes-
wegen auf sterilisiertes Wasser verzichtet werden kann [Wenzel et al, 2005].

Passive Befeuchtungssysteme (heat and moisture exchanger, HME) konservieren
patienteneigene Feuchtigkeit und Atemwegstemperatur [Bickler et al, 1990], kdnnen
sich aber unvorteilhaft auf die Atemarbeit und Atemmechanik auswirken [lotti et al,
1997] [Lellouche et al, 2002].

HME Systeme durfen nicht in Verbindung mit aktiven Befeuchtern oder Inhalations-

systemen genutzt werden [Rathgeber, 2006]. Es existieren nur wenige vergleichende
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Studien zwischen beiden Befeuchtungssystemen, die keine sicher richtungsweisen-
den Unterschiede zeigen [Nava et al, 2008]. Die Therapieentscheidung muss indivi-

duell erfolgen.

4.5. Sonstiges Zubehor

45.1. Pulsoxymetrie

Ein Pulsoxymeter ist nicht regelhaft notwendig. Eine Ausnahme stellen Patienten mit
neuromuskularen Erkrankungen und Husteninsuffizienz dar. Bei diesen Patienten
kann ein Sattigungsabfall friihzeitig einen drohenden relevanten Sekretverhalt anzei-
gen, der spezielle Mallnahmen zur Hustenunterstiitzung erfordert (s. Kap. 10.5.)
[Tzeng et al, 2000].

Bei invasiven Beatmungen ist ein Pulsoxymeter zur punktuellen Messung der Sauer-
stoffsattigung sinnvoll, eine kontinuierliche Uberwachung der Sauerstoffsattigung ist
in der Regel nicht notwendig. Die Pulsoxymetrie ist nicht geeignet, um eine Hypoven-
tilation sicher zu detektieren, daher ist die Anwendung nur nach entsprechender
Schulung sinnvoll [Vargo et al, 2002] [Freeman et al, 1993] [Kesten et al, 1991].

45.2. Kapnometrie

Die Messung des endexspiratorischen CO, wird in der glltigen EU-Norm als M&g-
lichkeit zur Uberwachung der Exspiration bei Heimbeatmungsgeraten fiir vom Geréat
abhangige Patienten genannt [ISO, 2004b]. Da die Messergebnisse bei lungenkran-
ken Patienten jedoch nicht zuverlassig mit dem PaCO, korrelieren, ist die Verwen-
dung bei erwachsenen Patienten in der Regel nicht zu empfehlen [Yamanaka et al,
1987] [Cuvelier et al, 2005]. Die Verwendung von transkutanen CO,-Messgeraten ist
fur die auRerklinische regelmalige Anwendung aktuell nur in seltenen Ausnahmefal-

len indiziert.

45.3. Inhalationen

Far die Deposition in den unteren Atemwegen ist eine moglichst geringe Partikelgro-
Re (1-3 um) von entscheidender Bedeutung [O'Riordan et al, 1992] [Ahrens et al,
1986] [Crogan et al, 1989]. Da die Warmluftbefeuchtung die Deposition verringert
[O'Riordan et al, 1992] [Diot et al, 1995] [Fink et al, 1996], sollte die applizierte Dosis
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erhéht werden [Dhand et al, 2006]. Zur Generierung des Aerosols kénnen sowohl
Vernebler als auch Dosieraerosole zum Einsatz kommen [Dhand et al, 1997]. Ver-
nebler missen fir die Benutzung unter invasiver Beatmung zugelassen sein. In-line-
Spacer sind den Verneblern gegeniiber mindestens gleichwertig und hygienisch un-
bedenklicher.

Fur Dosieraerosole existieren verschiedene Adapter [Dhand et al, 1996]. Die beste
Deposition erreicht man mit einem Spacersystem, welches vom Inspirationsfluss
durchstromt wird [Diot et al, 1995] [Rau et al, 1992] [Bishop et al, 1990] [Fuller et al,
1994].

Adapter mit Seitenanschluss (Winkeladapter, Elbow-Adapter) haben dagegen deut-
lich geringere Depositionsraten [Marik et al, 1999]. Der Auslésezeitpunkt des Dosier-
aerosols ist von entscheidender Bedeutung und sollte am Ende der Exspiration lie-
gen [Diot et al, 1995] [Dhand et al, 1997]. Die Gabe von inhalativen Medikamenten
wahrend der Maskenbeatmung ist ineffektiv, Ausnahmen kénnen bei Kindern beste-

hen [Branconnier et al, 2005].

4.6. Zubehdr invasive Beatmung

Invasiv beatmete Patienten bendtigen Absauggerate. In der Regel sind leistungsstar-
ke Absauggerate (= 25 I/min) erforderlich. Die Absaugung sollte durch atraumatische
Techniken erfolgen. Ein Ersatzgerat ist notwendig. Ein Gerat sollte netzunabhangig
betrieben werden kdnnen, um bei Stromausfall oder Mobilitdt die Absaugung zu ge-
wahrleisten. Ein Beatmungsbeutel mit Sauerstoffanschlussmoglichkeit an die Tra-

chealkanile und an eine Maske ist notwendig [Anonymous, 2007].

4.7. Hilfsmittel bei Husteninsuffizienz

Patienten mit neuromuskularen Erkrankungen und einer Husteninsuffizienz benoti-

gen Hilfsmittel, die das Hustenmandver unterstitzen. Naheres siehe Kapitel 10.
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4.8. Empfehlungen
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5. Einleitung, Umstellung und Kontrolle der
Beatmung
5.1 Beatmungszentrum

Ein Beatmungszentrum ist ein Zentrum mit Expertise in der Indikationsstellung, dem
Beginn und der Uberwachung einer auR3erklinischer Beatmung. Die genaue Definition
hinsichtlich Struktur- und Prozessqualitat ist gegenwartig Thema der Diskussion
innerhalb der Fachgesellschaften und wird in Zukunft n&her definiert werden. Die
aktuelle Leitlinie verweist diesbezliglich auf das Positionspapier der DGP vom Mai
2008 [Randerath et al, 2008]. Die Akkreditierung von Beatmungszentren ist
anzustreben.

Die aulRerklinische Beatmung muss um ein Beatmungszentrum organisiert sein. Der
auB3erklinisch beatmete Patient bendétigt ein Beatmungszentrum fir Einstellung,
Kontrollen und Optimierung der Beatmungstherapie, sowie zur Notaufnahme im Falle
einer Verschlechterung und als Ansprechpartner fiir das aufRerklinische Pflegeteam
[Make et al, 1998].

5.2. Ersteinstellung

Die Ersteinstellung einer auflerklinischen Beatmung muss in einem
Beatmungszentrum erfolgen. Basierend auf der aktuellen Datenlage stehen keine
prospektiv validierten Indikationskriterien flir den Beginn einer aufBerklinischen
Beatmung bei CRI zur Verfiigung. Auf die krankheitsspezifischen Indikationskriterien

wird in den nachfolgenden Kapiteln detailliert eingegangen.

5.2.1. Initiale Basisdiagnostik

Die initiale Basisdiagnostik beinhaltet eine allgemeine und die spezielle Anamnese

der ventilatorischen Insuffizienz, sowie eine korperliche Untersuchung. An

technischer Basisdiagnostik sind folgende Untersuchungen erforderlich:

e EKG

¢ Blutgasanalysen am Tage sowie in der Nacht unter Raumluftbedingungen, bzw.
bei LTOT mit der entsprechenden verordneten Sauerstoffflussrate

e Lungenfunktion (Spirometrie, Ganzkdrperplethysmographie, ggf. atemmuskulare

34

Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit grof3tmdéglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung libernehmen.



Einleitung, Umstellung und Kontrolle der Beatmung

Funktionsmessung (z.B. Po.1, Plmax)

e Basislabor

e RoOntgen des Thorax

e Né&chtliche Polygraphie / Polysomnographie

e Belastungsuntersuchung (z.B. 6-Minuten-Gehtest)

Eine alleinige nachtliche Oxymetrie genugt zur Feststellung einer né&chtlichen

Hypoventilation und zur Indikationsstellung der auf3erklinischen NIV nicht.

Weiterfuhrende  Untersuchungen  sind  bei  speziellen oder  unklaren

Erkrankungsbildern relativ haufig erforderlich und sollten daher vorgehalten werden:

e Kontinuierliche nachtliche CO,-Messung, am ehesten transkutan (PT.CO,)

e Messung des Hustenstol3es

o Messung der Vitalkapazitat im Sitzen und Liegen

o Echokardiographie bei anamnestischen oder klinischen Hinweisen auf Links-
oder Rechtsherzinsuffizienz, koronarer Herzerkrankung oder Herzvitien

o Thorax-Durchleuchtung oder Zwerchfellsonographie zum Ausschluss einer
Phrenicusparese oder eines Pleuraergusses

Winschenswert, aber nicht flachendeckend verfligbar, sind mitarbeitsunabhangige

Verfahren der Atemmuskelkraftmessung [Kabitz et al, 2007a].

5.2.2. Beatmungseinleitung

Eine Besserung der Symptome (s. Kap. 3.1) ist vordringliches Ziel der
Beatmungstherapie. Der Beginn der Beatmung erfolgt in der Regel am Tag. Je nach
Grunderkrankung und Schweregrad kann dies auf einer (spezialisierten)
Normalstation, im Schlaflabor oder in einer Uberwachungseinheit (Intermediate Care
Station, selten Intensivstation) erfolgen. Die Einleitung erfolgt verantwortlich durch
einen Arzt; dies kann auch delegiert werden an Atmungstherapeuten,
Fachpflegekrafte oder andere speziell geschulte medizinische Assistenzberufe. Die
Gerateauswahl liegt im  Verantwortungsbereich des Arztes bzw. des
Beatmungszentrums und richtet sich nach der zugrunde liegenden Erkrankung. Eine
Einstellung durch Mitarbeiter von Gerateprovidern ist abzulehnen. Der Grad der
Uberwachung bei der Ersteinleitung richtet sich nach der Grunderkrankung und dem
Schweregrad. Insbesondere bei sehr hohem Ausgangs-PaCO; kann es wahrend der
Einleitungsphase zu einem schnellen Schlafeintritt mit REM-Rebound kommen, der

dann bei technischen Beatmungsproblemen wie z.B. einer Beatmungsschlauch-
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diskonnektion zu bedrohlichen Hypoventilationen filhren kann. Winschenswert sind
eine Puls- und Blutdruckkontrolle, Oxymetrie und/oder PT.CO,-Bestimmung sowie
eine Messung der Atemzugvolumina, optimal mit optischer Darstellung der
Beatmungsdruck-, fluss- und —volumenkurven, um hieraus die Effektivitat der
atemmuskuléren Entlastung abschatzen zu kénnen.

Im Verlauf der Ersteinstellung muss die Effektivitat der Beatmung mittels
Bestimmung des PaCO; unter Spontanatmung, unter Beatmung, erganzt um
néachtliche Messungen, erfolgen. Zur nachtlichen Uberprifung der Beatmung eignen
sich je nach Erkrankungsbild, auch in Kombination:

e Polygraphie / Pulsoxymetrie

e Polysomnographie

e PT.CO;

e Punktuelle Blutgasanalysen

Eine normale Sauerstoffsattigung unter Raumluftbedingungen schliel3t eine
Hypoventilation nicht aus. Der Parameter, der die Qualitat der Ventilation am besten
abbildet, ist der PaCO, [Schonhofer, 2002] [Mehta et al, 2001a] [Barreiro et al, 2007].
Der Goldstandard zur Messung des CO; ist die Blutgasanalyse (PaCOy), die
Entnahme der Blutgasanalyse kann jedoch den Schlaf des Patienten stéren und so
das CO,-Niveau beeinflussen. Die PT.CO,-Messung bietet den Vorteil der
nichtinvasiven kontinuierlichen CO,-Bestimmung [Storre et al, 2007]. Die
Kapnometrie kann eine sinnvolle Erganzung sein, kann aber bei Leckagen (NIV) und
bei Ventilations-Perfusions-Stérungen den tatsachlichen PaCO, unterschatzen
[Mehta et al, 2001a] [Sanders et al, 1994] [Wiedemann et al, 1989].

Ziel der Beatmung ist die maximale Reduktion des PaCO, bis hin zur Normokapnie
im Rahmen der vom Patienten tolerierten Driicke. Das inspiratorische Druckniveau
kann dabei je nach zugrunde liegender Erkrankung oberhalb von 30 mbar liegen
[Windisch et al, 2005b] [Windisch et al, 2009] [Dreher et al, 2009]. Allerdings ist noch
unklar, ob bei jedem Patienten ausschliel3lich eine kontrollierte Beatmung zur
maximalen CO,-Reduktion fihrt, da auch assistierte Beatmungsverfahren
therapeutische Effekte haben und eine CO,-Reduktion nach sich ziehen kdnnen
[Vitacca et al, 2002] [Dellweg et al, 2007] [Dreher et al, 2009].

Die Entlastung der Atemmuskulatur unter der NIV definiert sich Uber den
Entlastungsgrad (Qualitdt der Beatmung) und Uber die Dauer der NIV-Anwendung

(Quantitat) innerhalb von 24 Stunden. Insgesamt sollte die Entlastung idealerweise
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auch zu einer Normalisierung oder zumindest einer Reduktion des CO, am Tage
fuhren. Grundsatzlich ist auch die Beatmung am Tage effektiv [Schénhofer et al,
1997a], die nachtliche NIV ist jedoch vorzuziehen. Bei ausgepragter Uberlastung der
Atemmuskulatur kann eine Kombination von nachtlicher Beatmung und Beatmung
am Tage indiziert sein [Toussaint et al, 2008]. Sollte auch nach optimierter
Ventilation unter Anwendung ausreichend hoher Beatmungsdriicke und Beseitigung
der Hypoventilation die SaO, unter 90% bleiben oder ein PaO; von < 55 mmHg unter
Therapie bestehen, ist die zusatzliche Sauerstoffapplikation indiziert [Magnussen et
al, 2008]. Die krankheitsspezifischen Besonderheiten der Beatmungseinstellung

werden in den einzelnen Kapiteln der Erkrankungen behandelt.

5.3. Kontrollen

Es gibt keine wissenschaftlichen Daten, die zeigen, wie haufig aufRerklinisch

beatmete Patienten kontrolliert werden sollten. Die bisher publizierten Meinungen

hierzu nennen Intervalle von wenigen Wochen [Fiorenza et al, 2003] [Doherty et al,

2005] bis hin zu einem Jahr [Fiorenza et al, 2003]. Aufgrund h&ufig notwendiger

Adaptationen in der Anfangszeit der auf3erklinischen Beatmung [Farre et al, 2006]

[Farre et al, 2005] wird die erste Kontrolluntersuchung mit nachtlicher Diagnostik

innerhalb der ersten 4-8 Wochen empfohlen. Bei schlechter Adharenz kdnnen

wiederholte stationdre Kontrollen sinnvoll sein. Bei fehlender Therapieeffektivitat auf

Grund mangelhafter Adhadrenz trotz optimaler Therapieeinstellung sollte die

Beatmung beendet werden. Diese Entscheidung liegt allein beim verantwortlichen

Arzt und/oder Beatmungszentrum. Weitere Kontrollen empfehlen sich 1-2x jahrlich,

abhangig von Art und Progression der zugrunde liegenden Erkrankung, sowie der

Qualitat der bisher erreichten Einstellung.

Die stationare Kontroll-Untersuchung muss erganzend zu den unter 5.2.1 genannten

Untersuchungen folgendes enthalten:

o Adhérenz zur Therapie

o Nebenwirkungen der Beatmung (u.a. Maskenprobleme, Nasenschleimhaut-
probleme)

e Uberprifung des Beatmungssystems (z.B. Parameter, Befeuchtungseinheit,
Beatmungszugang, Zubehor)

Davon unbenommen sind die technischen Uberprifungen im Rahmen des

Medizinproduktgesetz, die in der Regel durch die Geréateprovider erfolgen.
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5.4. Wechsel von Beatmungsgerat und -zugang

Der Austausch baugleicher Beatmungsgerate unter Beibehaltung aller Parameter
kann aufRerklinisch erfolgen. Unterschiedliche Gerate, auch desselben Herstellers,
sind jedoch nicht gleichwertig [Farre et al, 2003] [Fuchs et al, 2002] [Lofaso et al,
2000] [Vitacca et al, 2002] (s. Kap. 4) und missen daher im Rahmen eines
stationdren Aufenthaltes in einem Beatmungszentrum gegeneinander ausgetauscht
werden.

Der Wechsel auf andere Trachealkanilenmodelle [Haberthur et al, 1999] und
Beatmungsmasken [Navalesi et al, 2000] kann die Qualitat der Beatmung erheblich
beeinflussen und darf daher nur in Zusammenarbeit mit einem Beatmungszentrum,
gof. stationar, erfolgen. Bei Tachealkanilenmodellwechsel ist eine bronchoskopische

Kontrolle anzustreben.

5.5. Verhalten bei akuter Verschlechterung des
Gesundheitszustandes

Mit allen Personen, die in die weitere Betreuung eingebunden werden, missen
MalRnahmen besprochen werden, die bei einer akuten Verschlechterung des
Gesundheitszustandes des Patienten durchzufihren sind. Es sollte ein
entsprechender Stufenplan vorliegen, der sich an den Wiinschen und Vorgaben des
Patienten orientiert. |dealerweise sollten alle weiteren Maflinahmen, die vom
Patienten gewilnscht oder abgelehnt werden, in einer Patientenverfligung
festgehalten werden [Thorevska et al, 2005] [Upadya et al, 2002] [Anonymous, 1991]
[Schénhofer et al, 2006] [Benhamou et al, 1992] [Meduri et al, 1996] [Meduri et al,
1994] [Soo Hoo et al, 1994].

38

Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit grof3tmdéglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung libernehmen.



Einleitung, Umstellung und Kontrolle der Beatmung

5.6. Empfehlungen
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6. Organisation der auBerklinischen Beatmung

Im Vordergrund der Betreuung Beatmeter steht eine bedarfsgerechte, qualitativ
hochwertige Versorgung. Ziel ist zu jedem Zeitpunkt die Anpassung des Pflegeum-
fanges an die Notwendigkeit von Beatmungsdauer, -zugang und den Einbezug der
Angehdrigen. Dies ist nur durch enge Absprache und Ubergreifende Koordination
aller beteiligten Berufsgruppen maoglich. Beispielhaft missen die in der Literatur be-
schriebenen Diskrepanzen zwischen verordneter und aktueller Ventilatoreinstellung

vermieden werden [Farre et al, 2006] [Chatwin et al, 2008].

6.1. Assistive und fachpflegerische Versorgung

Unabhangig vom Beatmungszugang muss zunachst das Anforderungsprofil der Ver-
sorgung bestimmt werden. Bei der assistiven Versorgung (niedriges Qualifikationsni-
veau) wird in der Regel eine Hilfestellung ohne examinierte Qualifikation bendtigt,
wahrend die fachpflegerische Versorgung (hohes Qualifikationsniveau) immer auf
eine qualifizierte, durch examiniertes Pflegepersonal durchgefiihrte, Behandlung an-
gewiesen ist. Die Uberleitung in die auRerklinische Versorgung muss umso umfas-
sender sein, je abhangiger ein Patient vom Beatmungsgerat und je geringer die ei-
gene Autonomie ist.

Die Entscheidung, ob es sich um eine Versorgung auf hohem oder niedrigem Niveau
handelt, obliegt dem ,erst“-verordnenden Krankenhausarzt und geschieht in Abspra-
che mit dem Patienten. Dieser Arzt ist ferner fur die Organisation der ordnungsge-
mafRen aullerklinischen medizinischen und pflegerischen Versorgung verantwortlich;
dies bis zum Zeitpunkt der Ubernahme durch den nachbehandelnden Arzt (in der
Regel Hausarzt, ggf. Facharzt). Der Patient darf erst entlassen werden, wenn die
aulerklinische Versorgung vollstandig gewahrleistet ist.

Mit der Entlassung aus dem klinischen Bereich wird die Beatmung des Patienten zur
aullerklinischen Beatmung. Die aul3erklinische Beatmung muss um ein Beatmungs-
zentrum organisiert sein (s. Kap. 5).

Die Ubergangsphase aus dem klinischen in den auRerklinischen Bereich ist sehr vul-
nerabel [Farre et al, 2006]. Die auerklinische Wohn- und Versorgungsform hangt
primar vom Wunsch des Beatmeten und den familidaren Ressourcen ab [Make et al,
1998] [Sivak et al, 1983] [Banaszak et al, 1981] [Bach et al, 1992a]. Aus Griinden der

Lebensqualitat ist die Unterbringung zu Hause zu bevorzugen [Goldberg et al, 1990]
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[Ambrosino et al, 2002].

Der Zeitpunkt der Entlassung wird vom Team des Beatmungszentrums festgelegt.

Entlassungsvoraussetzungen aus der Klinik sind:

o Stabilitédt von Grund- und Begleiterkrankung(-en) [Lindsay et al, 2004].

e Ein epitheliasiertes Tracheostoma ist bei invasiver Beatmung zu bevorzugen.

e Die Kostenlibernahme muss vor der Entlassung geklart sein.

e Der Patient muss mit den notwendigen Geraten, Hilfsmitteln und Materialien ver-
sorgt sein.

Falls sich der Beatmete noch nicht in einer fir ihn optimalen Funktions- und Leis-

tungsfahigkeit befindet, sind (frih-) rehabilitative MalRnahmen zu erwagen

[Ambrosino et al, 2002].

6.2. Uberleitmanagement

Das Uberleitmanagement-Team sollte sich (in Kooperation mit dem Patienten und
den Angehdrigen) aus folgenden Berufsgruppen zusammensetzen [Ambrosino et al,
2002]:

e Uberleitmanager

e Arzt (klinisch und aulRerklinisch)

e Pflegeteam (klinisch und aufRerklinisch)

e Gerateprovider

e Sozialarbeiter, Sozialpadagogen

e ggf. Therapeuten

o ggdf. Leistungstrager

Eine friihzeitige Entlassplanung, bzw. Uberleitungsplanung ist wichtig fir die Koordi-
nation der verschiedenen Einsatzgruppen, und zur Sicherstellung der Versorgung
des Patienten sowie der Beatmung [Ambrosino et al, 2002]. Der Patient hat An-
spruch auf eine unabhangige, umfassende Beratung, verbunden mit dem Hinweis
auf entsprechende Selbsthilfeorganisationen, da Gesprache mit gleichfalls Betroffe-
nen sehr hilfreich fir die Akzeptanz und die Gestaltung des Alltags sein konnen.
Fir die Uberleitung wird der Einsatz von Entlassungs-Ausstattungs-Checklisten emp-
fohlen. Im Folgenden sind die Minimalanforderungen einer Checkliste aufgefuhrt:
e Technische Ausstattung der Beatmung und der Uberwachung inkl. Zubehér (s.
Kap. 4)
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e Personelle Standards der Uberwachung (Anwesenheitszeiten der Pflege)
e Zeitrahmen und Inhalte der PflegemalRnahmen

e Art des Beatmungszugangs, Reinigungs- und Wechselintervalle

e Beatmungsmodus unter Angabe samtlicher Parameter

e Beatmungsdauer bzw. Dauer mdglicher Spontanatmungsphasen

¢ Sauerstoffflussrate wahrend Beatmung und Spontanatmung

e Malnahmen zum Sekretmanagement

e Applikation von inhalativen Medikamenten

e Bedarfsplanung der Ernéhrung

e Psychosoziale Betreuung des Patienten und ggf. der Angehérigen

o Weitere therapeutische und padagogische MalRnahmen

o Weitere Hilfsmittel: (z.B. Rollator, Toilettensitzerhéhung, Pflege-Bett, Kommuni-

kationshilfe, Verbrauchsmaterial, Kontinenz-Artikel, Wundmanagement)

6.3. Zusammensetzung des auBerklinischen Betreuungs-
teams

Die Betreuung eines beatmeten Patienten auf3erhalb der Klinik besteht aus den vier

Saulen:

o Arztliche Weiterbetreuung

e AulBerklinisches Pflegeteam, Laienhelfer (auch Angehdérige)

¢ Versorgung mit und technische Kontrolle der verordneten Hilfsmittel durch einen
Vertragspartner (Gerateprovider)

e Therapeutisches Team (Logopadie, Ergotherapie, Physiotherapie, Sozialpada-

gogen, Padagogen)

6.4. Qualifikation des auBerklinischen Pflegeteams

Zur fachpflegerischen Versorgung beatmungsabhangiger Patienten sind umfangrei-
che Kenntnisse erforderlich. Die Hinzunahme eines Atmungstherapeuten (berufsbe-
gleitende Weiterbildung zum Atmungstherapeuten mit Zertifikat nach den Vorgaben
der DGP), wie sie im Ausland Ublich ist [Make et al, 1998] [Dettenmeier, 1990] ware
wlnschenswert; eine flachendeckende Versorgung ist in Deutschland derzeit jedoch

noch nicht gegeben. Insbesondere sind Kenntnisse zu folgenden Punkten erforder-
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lich:

e Physiologie der Atmung und Beatmung

e Technik der Beatmungsgerate

e Monitoring

e Sauerstofftherapie

e Masken- und Trachealkanulen und deren Applikationen
e Tracheostomamanagement

e Methoden der Sekretmobilisierung und -elimination

e Inhalationstechniken

e Befeuchtungsmanagement der Atemwege

6.4.1. Assistive Versorgung Beatmeter

Es gibt verschiedene Moglichkeiten der assistiven Versorgung aufierklinisch beatme-

ter Menschen.

6.4.1.1. Versorgung im sog. ,Arbeitgebermodell*

Betroffene, die das Arbeitgebermodell fir sich als Versorgungsform gewahlt haben,
Ubernehmen selbstandig und eigenverantwortlich die Auswahl ihrer persénlichen As-
sistenten, sowie die Verantwortung fur deren Beféahigung. Die Hinzunahme externer
Experten, die bzgl. des Krankheitsbildes und der therapeutischen MaRnahmen erfah-

ren sind, wird zumindest zur Einarbeitung empfohlen.

6.4.1.2. Versorgung durch Pflegekrafte mit geringem Qualifikationsniveau

Derzeit kdnnen Mitarbeiter geringer Qualifikation nur eingeschrankt (z.B. in der
Grundpflege) in der Versorgung beatmeter Patienten (Beatmungsstation, Wohnge-
meinschaften) tatig werden. Krankenpflegehelfer/innen, oder Arzthelfer/innen dirfen
daher eigenverantwortlich nur in der assistiven Versorgung Beatmeter tatig werden.
Eine fachpflegerische Versorgung vom Beatmungsgerate abhangiger Patienten ist

mit diesen Qualifikationen nicht méglich.

6.4.1.3. Laienkrafte — Angehorige

Werden Laienkrafte (in der Regel aus dem Kreis der Familie oder dem sozialen Um-
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feld) mit in die Pflege einbezogen, so sollte frihzeitig [Fischer et al, 1982] eine struk-
turierte Einarbeitung zusammen mit dem Patienten im Beatmungszentrum erfolgen
[Glass et al, 1999]. Initial sollte dabei ein Schulungsplan erstellt werden [Make et al,
1998] [Glass et al, 1999] [Spence, 1995] [Warren et al, 2004], der repetitiv abgearbei-
tet wird, bis die einzelnen MalRnahmen sicher beherrscht werden. Idealerweise sollte
dies innerhalb kurzer Trainingsphasen von ca. 30 minatiger Dauer erfolgen [Thomp-
son et al, 1990].

6.4.2. Fachpflegerische Versorgung Beatmeter

Diese Versorgungsform kann nur von Pflegediensten und Pflegeeinrichtungen ge-
wahrleistet werden, die besondere Voraussetzungen erflillen. Ein flr die Beat-
mungspflege qualifizierter Pflegedienst muss an allen Tagen der Woche fur 24 Stun-
den kontaktierbar sein [Make et al, 1998].
Fir den Beatmungsbereich muss eine speziell qualifizierte examinierte Fachkraft als
Fachbereichsleitung vorgehalten werden. Diese Ubernimmt intern die fachliche Auf-
sicht Uber und Verantwortung fur die auBerklinische Versorgung und die Qualifikation
der Pflegekrafte. Die Fachbereichsleitung dient innerhalb der Pflegedienste als Wis-
sensmultiplikator. Die Fachbereichsleitung muss nicht zwingend die Pflegedienstlei-
tung in einer Person sein. Jedem beatmeten Patienten und seinen Angehdérigen wird
die ihm zugeordnete Fachsbereichsleitung bekannt gemacht und eine weitere Kom-
munikation bei Bedarf ermoglicht.
Zusatzlich zu einer 3-jahrigen Ausbildung als examinierter Gesundheits- und Kran-
kenpfleger, Gesundheits- und Kinderkrankenpfleger, ist eine der folgenden Qualifika-
tionen fir die Fachbereichsleitung erforderlich:
e Atmungstherapeut mit pflegerischer Ausbildung
¢ Fachgesundheits- und Krankenpflege flr Anasthesie- und Intensivpflege
¢ mindestens 3 Jahre Berufserfahrung im Beatmungsbereich (Intensivstation, In-
termediate Care-Station oder auRerklinischen Beatmung) in den letzten 5 Jahren
und
Fortbildung (mindestens 200 Stunden-Kurs der medizinischen Fachgesellschaf-
ten bzw. pflegerischen Berufsverbanden anerkanntes, strukturiertes, berufsbe-
gleitendes Kursprogramm in der Beatmungspflege. Diese Kurse missen von der

AGH anerkannt sein und werden auf der Homepage der AGH aufgefuhrt).

Alle Pflegekrafte, die selbstandig und eigenverantwortlich am Beatmungsgerat ab-
44

Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fur Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit gréRtmdglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fiir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung tGibernehmen.



Organisation der auf3erklinischen Beatmung

hangiger Patienten (fachpflegerische Versorgung) tatig sind, missen zusétzlich zu

einer 3-jahrigen Ausbildung als examinierte Gesundheits- und Krankenpfleger,

Gesundheits- und Kinderkrankenpflegern oder Altenpfleger eine der folgenden Quali-

fikationen aufweisen:

e Atmungstherapeut

¢ Fachgesundheits- und Krankenpflege flr Anasthesie- und Intensivpflege

¢ mindestens 1 Jahr Berufserfahrung im Beatmungsbereich (Intensivstation, Inter-
mediate Care-Station oder auflerklinischen Beatmung) innerhalb der letzten 5

Jahre

Abweichend kann die Zusatzqualifikation auch durch einen strukturierten Kurs zur
Beatmungspflege erworben werden. Diese Kurse missen von der AGH anerkannt
sein und werden auf der Homepage der AGH aufgefihrt.

Mittelfristig wird eine Zertifizierung dieser Zusatzqualifikation durch die entsprechen-

den medizinischen Fachverbande bzw. pflegerische Fach- und Berufsverbande an-

gestrebt. Folgende Inhalte missen hierbei in Theorie und Praxis erlangt werden, mit

Kenntnissen uber:

o die zur Beatmungspflichtigkeit fihrenden Erkrankungen.

e den Gasaustausch (O,-Aufnahme und CO,-Abgabe), die Differenzierung zwi-
schen hyperkapnischer und hypoxamischer respiratorischer Insuffizienz, deren
Entstehung und Therapie.

e die verschiedenen Beatmungsformen einschlie3lich Gerateparameter und Alarm-
funktionen der eingesetzten Ventilatoren.

e den Beatmungszugang (invasiv, nicht-invasiv), Funktionskontrolle, Wartung,
Pflege und Reinigung von Kanulen und Masken.

e Befeuchtersysteme, deren Bedienung, Effektivitdt und Handhabung.

¢ die Applikation von Sauerstoff insbesondere in Kombination mit einer Beatmung.

e die Indikation und Durchflihrung der einzusetzenden Monitorsysteme sowie In-
terpretation der Ergebnisse.

e das Sekretmanagement, insbesondere in Bezug auf die Besonderheiten der ein-
zelnen Grunderkrankungen.

e die Methoden und Malinahmen bei der Spontanisierung, Kanilenmanagement
einschliellich der Handhabung von Kanullenaufsatzen.

e das Erkennen von Notfallsituationen und Durchfiihren von NotfallmalRnahmen.
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e die Verfahren der klnstlichen Ernahrung inkl. deren Risiken, sowie das Erkennen
von Schluckstérungen und Aspirationen.

e die rechtlichen Komponenten (Patientenverfugung, Medizinproduktegesetz, DIN-
Normen).

e die speziellen Anforderungen der psychosozialen Betreuung bei langzeitbeatme-
ten Patienten.

Fir die Anpassung der Pflegedienste an die veranderten Qualifizierungsmalnahmen

wird eine Ubergangsfrist von 3 Jahren als sinnvoll angesehen.

6.5. Gerateprovider

Der Gerateprovider ist fir die Einweisung aller an der Pflege Beatmeter involvierten
Personen verantwortlich. Die Einweisung nach Medizinproduktebetreiberverordnung
muss flur alle verordneten Gerate erfolgen. Eine zusatzliche Einweisung am Entlas-
sungstag und eine Funktionsprifung der Gerate am endglultigen Beatmungsort sind
generell winschenswert, bei fachpflegerischer Versorgung obligat. Der beauftragte
Gerateprovider muss eine standige Erreichbarkeit und eine zeitnahe und bedarfsge-
rechte Versorgung gewahrleisten [Ambrosino et al, 2002] [Dettenmeier, 1990] [Leger
et al, 2002]. Bei technischen Problemen mit dem Beatmungsgerat und/oder -zugang
muss eine Problemlésung am Patienten innerhalb von 24 Stunden maoglich sein. Die
vom Hersteller empfohlenen Wartungsintervalle sind unter Berlicksichtigung der
Betriebstunden einzuhalten.

Vom Gerateprovider festgestellte bedeutende Zwischenfalle missen mit dem zu-
standigen Arzt und dem zustandigen Beatmungszentrum zeithah kommuniziert wer-
den [Farre et al, 2005] [Chatwin et al, 2008].

6.6. Arztliche Betreuung

Der Arzt muss den Patienten sowie die Angehérigen fachlich beraten kdnnen
[Ambrosino et al, 2002]. Hierzu sind Kenntnisse Uber den zu erwartenden Krank-
heitsverlauf und die Prognose zwingend erforderlich. Der den Patienten betreuende
Hausarzt wird nicht regelhaft Erfahrung auf dem Gebiet der aufderklinischen Beat-
mung aufweisen. Er sollte daher einen in der aufRerklinischen Beatmung erfahrenen
Arzt, in der Regel einen Pneumologen, Anasthesisten, Padiater oder Neurologen,
hinzuziehen [Make et al, 1998] [Ambrosino et al, 2002]. Da Praxisbesuche flr Beat-
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mete oft mit erheblichen Umstanden verbunden sind, sind Hausbesuche in der Be-

treuung aulderklinisch Beatmeter fester Bestandteil der Betreuung.

6.7. Beatmungszentrum — Weaningzentrum — Krankenhaus

Der Patient sollte an das entlassende Beatmungszentrum angebunden bleiben, ggf.
an ein heimatnahes Zentrum angebunden werden. Ebenfalls sollten regionale Kilini-

ken in die weitere Versorgung, z.B. flr Noftfallsituationen, mit eingebunden werden.

6.8. Uberwachung / Dokumentation der Geriteeinstellungen

Bei permanenter Beatmung sind die Beatmungsparameter und -messwerte kontinu-
ierlich zu Uberwachen und bedarfsgerecht zu dokumentieren. Dies hat mindestens
einmal pro Schicht zu erfolgen. Ebenfalls ist, wenn vorhanden, das Ersatzgerat auf
Funktion und Richtigkeit der aktuellen Beatmungsparameter zu Uberprifen und
ebenfalls zu dokumentieren. Bei Veranderungen der Beatmungsqualitat ist diese

nicht nur zu dokumentieren, sondern erfordert situationsgerechtes Handeln.

6.8.1. Klinische Verbesserung

Bei klinischer Verbesserung (z.B. deutlich zunehmende Spontanatmungszeiten)
muss der aullerklinisch behandelnde Arzt bzw. das Beatmungszentrum konsultiert

werden; diese legen das weitere Vorgehen fest.

6.8.2. Klinische Verschlechterung

Eine klinische Verschlechterung des Zustandes des Patienten unter aulierklinischer
Beatmung bedarf einer arztlichen Therapie / Konsultation. Fir diese Situationen kon-
nen in enger Absprache mit dem Beatmungszentrum mdgliche individuelle Bedarfs-
anordnungen festgelegt werden, um Pflegediensten beziehungsweise den betreuen-
den Arzten Handlungsmdglichkeiten im Bedarfsfall zu eréffnen. Beim Verhalten in
Notfallsituationen sind die medizinisch notwendigen und vom Patienten vorverfiigten

Aspekte (s. Kap. 12) zu beachten.
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6.8.3. Riickzugspflege

Ruckzugspflege bedeutet die Verringerung des Versorgungsausmalfies des Beatme-
ten durch das Pflegeteam in dem Mal, in dem Kompetenzen von z.B. Angehérigen
erworben werden. Der Umfang einer Rickzugspflege darf nur im Konsens mit dem
Patienten, Pflegeteam, Angehdrigen und behandelnden Arzten, ggf. Beatmungszent-
rum, erfolgen. Ruckzugspflege ist nicht mit der Verringerung der Versorgung des Be-

atmeten im Sinne einer Palliation gleichzusetzen.
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6.9. Empfehlungen

Die auB3erklinische Beatmung muss um ein Beatmungszentrum organisiert sein, der

Arzt ist fur die Organisation der auRerklinischen Versorgung verantwortlich.

Kostentibernahme und Versorgung mit Geraten, Hilfsmitteln und Materialien missen

vor Entlassung sichergestellt sein.

Fachpflegerische Versorgung ist umfangreicher als assistive Versorgung und bené-

tigt héher qualifiziertes Pflegepersonal.

Der Gerateprovider muss eine stéandige Erreichbarkeit mit zeitnaher und bedarfsge-

rechter Versorgung gewahrleisten. Eine Gerateeinweisung ist obligat.
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7. Obstruktive Atemwegserkrankungen

71. Chronisch obstruktive Lungenerkrankung (COPD)

Im Gegensatz zum Einsatz von NIV bei akuter respiratorischer Insuffizienz [Ram et
al, 2004] [Schoénhofer et al, 2008b] [Schonhofer et al, 2008a] ist das gesicherte Wis-
sen Uber den langfristigen Nutzen der aufierklinischen Beatmung bei COPD-
Patienten mit CRI begrenzt. Die primare Therapie-Option ist die NIV. Eine langfristige
invasive Beatmung tber ein Tracheostoma stellt heute eine Ausnahmesituation dar,

Uberwiegend nach Weaning-Versagen.

71.1. Indikationen

Wichtigstes Kriterium flr den Beginn einer langfristigen NIV ist die chronische
Hyperkapnie, wenn diese mit typischen Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz
(s. Kap. 3) und Einschrankung der Lebensqualitat einhergeht.

Indikationskriterien (mindestens 1 zusatzliches Kriterium muss erflillt sein):

e chronische Tages-Hyperkapnie mit PaCO, = 50 mmHg

e nachtliche Hyperkapnie mit PaCO, > 55 mmHg

o stabile Tages-Hyperkapnie mit 46-50 mmHg und Anstieg des PT.CO, um = 10
mmHg wahrend des Schlafs.

o stabile Tages-Hyperkapnie mit PaCO, 46-50 mmHg und mindestens 2 akute,
hospitalisationspflichtige Exazerbationen mit respiratorischer Azidose in den letz-
ten 12 Monaten

¢ im direkten Anschluss an eine akute, beatmungspflichtige Exazerbation, nach

klinischer Einschatzung

Die Beurteilung von ,symptomatisch* bedarf immer einer klinischen Einschatzung,
wobei weitere Kriterien, wie der Verlauf von Lungenfunktion, kérperliche Leistungsfa-
higkeit und der Wunsch des Patienten zu berlcksichtigen sind.

Patienten mit milder Tages-Hyperkapnie (PaCO, <50 mmHg) bedirfen einer nachtli-
chen PT.CO,-Messung, ggf. auch einer Polysomnographie, um den CO; Verlauf und
schlafstadienabhangige Hypoventilationen zu erfassen. Bei einem Anstieg des
PT.CO, um = 10 mmHg wahrend des Nachtschlafs besteht eine Indikation zur NIV
[Iber et al, 2007].
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Wiederholte, schwere Exazerbationen mit respiratorischer Azidose (pH < 7,35) koén-
nen als Indikatoren flir eine latente Atempumpeninsuffizienz und einen beschleunig-
ten  Krankheitsverlauf angesehen werden. Mindestens zwei schwere,
hospitalisationspflichtige Exazerbationen innerhalb von 12 Monaten stellen eine Indi-
kation zur dauerhaften aufRerklinischen NIV dar.

Daruber hinaus kann bei Patienten nach akuter, beatmungspflichtiger Exazerbation
oder nach prolongierter Beatmungsentwéhnung [Quinnell et al, 2006] eine Indikation
zur dauerhaften aulerklinischen NIV bestehen, wenn damit (nachtliche)
Hyperkapnien unter Spontanatmung verhindert werden kénnen.

Schwere nachtliche Sauerstoff-Entsattigungen (Sa0O, < 85 % uber langer als 5 Minu-
ten) sind mit erheblicher Mortalitat assoziiert [Fletcher et al, 1992], demzufolge gelten
schwere néachtliche, mit LTOT nicht ausreichend behandelbare, Sauerstoff-

Entsattigungen als Nebenkriterium fiir die Einleitung einer NIV-Therapie.

7.1.2. Praktische Durchfiihrung

Die Beatmungstechnik der Wahl ist die NIV mittels Mund-Nasenmaske oder Nasen-
maske. Ziel der Beatmung ist die Normalisierung des PaCO; unter Beatmung und im
beatmungsfreien Intervall bei bestmdéglicher Akzeptanz [Tuggey et al, 2006]. Die bes-
ten therapeutischen Effekte der Beatmung wurden bei Anwendung kontrollierter Be-
atmungsmodi mit Beatmungsdriicken von 20 bis 40 mbar erzielt [Windisch et al,
2002c] [Windisch et al, 2006a] [Windisch et al, 2005b] [Windisch et al, 2009] [Dreher
et al, 2009a). Erfahrungsgemals werden diese Vorgaben nicht bei allen Patienten
erreicht; dann soll die Beatmung mit dem Druck erfolgen, der méglichst nahe am the-
rapeutisch notwendigen Druck liegt und vom Patienten noch toleriert wird. Ein
schneller Anstieg des Inspirationsdruckes (innerhalb von 0,1 bis 0,2 Sekunden) wird
am besten toleriert. Bei Anwendung von assistierter oder assistiert-kontrollierter Be-

atmung kann ein PEEP sinnvoll sein.

7.1.3. Beatmungseffekte bei stabiler, chronischer Hyperkapnie

Langfristige NIV zeigte sich als erfolgreich hinsichtlich physiologischer Parameter wie
Blutgase, Spontanatemfrequenz und Lungenfunktion bzw. Uberbldhung [Meecham
Jones et al, 1995] [Clini et al, 2002] [Budweiser et al, 2007a] [Nickol et al, 2008]
[Budweiser et al, 2005] [Windisch et al, 2002c] [Windisch et al, 2006a] [Windisch et
al, 2005b] [Windisch et al, 2009] [Dreher et al, 2009a] und Kachexie [Budweiser et al,
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2006a]. In weiteren Studien wurde gezeigt, dass langfristige NIV die kdrperliche Leis-
tungsfahigkeit, gemessen an der 6-Minuten Gehstrecke, verbessert [Wijkstra et al,
2003]. Dieser Effekt wird verstarkt, wenn NIV mit pulmonaler Rehabilitation kombi-
niert wird [Garrod et al, 2000] [Duiverman et al, 2008] [Kohnlein et al, 2009]. Dariber
hinaus zeigt die Anwendung der NIV wahrend kérperlicher Belastung eine Verbesse-
rung der Oxygenierung, der Belastbarkeit sowie der Dyspnoe [Dreher et al, 2007a]
[Dreher et al, 2009b] [Dreher et al, 2008]. Eine kontrollierte Studie [Meecham Jones
et al, 1995] konnte zeigen, dass der dauerhafte Einsatz von NIV die Schlafqualitat
von COPD Patienten relevant verbessert, was jedoch in einer Meta-Analyse [Wijkstra
et al, 2003], die drei klinische Studien analysierte, nicht verifiziert werden konnte.
COPD Patienten zeigen nach Einleitung einer NIV eine Linderung ihrer Atemnot
[Windisch et al, 2006a] [Windisch et al, 2006b] [Tsolaki et al, 2008] [Windisch, 2008].
Untersuchungen mit dem speziell flir Patienten mit chronischer ventilatorischer Insuf-
fizienz entwickelten und validierten Fragebogen SRI (Severe Respiratory
Insufficiency Questionnaire) [Windisch et al, 2003a] [Windisch et al, 2008a] zeigten
deutliche Zugewinne an Lebensqualitat [Budweiser et al, 2007b] [Windisch et al,
2008a] [Windisch, 2008] [Windisch et al, 2006a] [Dreher et al, 2009a].

Der Einsatz von NIV ist mit einer Reduktion der Krankenhausaufnahmen und statio-
naren Behandlungskosten assoziiert [Clini et al, 2002] [Leger et al, 1994] [Jones et
al, 1998] [Clini et al, 2009] [Tuggey et al, 2003].

In alteren, kontrollierten, prospektiven Studien konnten bei chronisch stabilen COPD
Patienten keine klinisch relevanten Vorteile durch die NIV gefunden werden [Strumpf
et al, 1991] [Gay et al, 1996]. Allerdings haben diese Studien erhebliche Schwachen
hinsichtlich Design, angewandter Technik, Patientenauswahl, Fallzahl oder Beobach-
tungszeitrdume, so dass aus deren Ergebnissen keine Informationen Uber den tat-
sachlichen therapeutischen Nutzen der NIV gewonnen werden kdnnen [Hill, 2004]
[Kbhnlein et al, 2003] [Budweiser et al, 2008a].

Bislang liegen nur wenige Studienergebnisse vor, die einen Einfluss von NIV auf die
Mortalitat bei COPD zeigen. Zwei prospektive Studien mit einer Beobachtungszeit
von Uber 12 Monaten konnten keinen Uberlebensvorteil fiir beatmetete Patienten
zeigen [Casanova et al, 2000] [Clini et al, 2002]. Dies steht im Gegensatz zu den Er-
gebnissen einer retrospektiven Studie [Budweiser et al, 2007c] und zur grofiten bis-
lang publizierten, prospektiven Studie, die mit Uber 2 Jahren die langste Nachbeo-
bachtungszeit aufweist. Langzeit-NIV Uber durchschnittlich 4,5 Stunden taglich resul-

tierte in einer statistisch signifikant niedrigeren Mortalitat [McEvoy et al, 2009].
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Die aktuelle Evidenzlage darf nicht als Rechtfertigung verstanden werden, einem Pa-
tienten mit hyperkapnischer COPD die potentiellen Vorteile von NIV vorzuenthalten.
Die Entscheidung zur Anwendung von NIV als Langzeittherapie liegt in der Hand des
behandelnden Arztes [Budweiser et al, 2008b].

714. Sonstige Besonderheiten

Die Einleitung einer NIV bei fortgeschrittener COPD fordert ein hohes Mal} an Moti-
vation und Mitarbeit von Seiten des Patienten und ist fir das therapeutische Team
eine besondere Herausforderung. Deshalb kann die stationare Behandlungszeit bis
zum Erreichen einer stabilen Therapie eine bis zwei Wochen in Anspruch nehmen
[Windisch et al, 2002c] [Windisch, 2008] [Sivasothy et al, 1998]. Bei den oft alteren,
multimorbiden Patienten ist dieser Zeitaufwand gerechtfertigt, um eine optimale An-
passung von Beatmungsmodus und Maske an die Bedlrfnisse des Patienten zu er-
zielen und um die langfristige Adharenz des Patienten zu gewahrleisten [Criner et al,
1999].

Es mussen alle Anstrengungen unternommen werden, um eine komplette Einstellung
des Rauchens zu erreichen [Andreas et al, 2008]. Nachgewiesene mangelhafte Ad-
harenz mit der medikamentdsen Therapie oder mit einer verordneten Langzeitsauer-

stoff-Therapie sind relative Kontraindikationen fur den Beginn einer langfristigen NIV.
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7.2. Empfehlungen

NIV ist die primare Therapie-Option zur auRerklinischen Beatmung von Patienten mit

chronischer ventilatorischer Insuffizienz bei COPD.

Wichtigste Kriterien fur den Beginn einer langfristigen NIV sind die Hyperkapnie in
Kombination mit den typischen Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz, Ein-

schrankung der Lebensqualitat bzw. rezidivierenden Exazerbationen.

Ziel der Beatmung ist die Normalisierung des PaCO,. ausreichend hohe Beatmungs-

driicke sind hierflr notwendig.
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Abbildung 7-1: Algorithmus zur NIV-Therapie bei chronisch stabiler COPD
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7.3. Mukoviszidose

Neben den bereits flir COPD genannten Aspekten der direkten Therapie der insuffi-
zienten Atempumpe, der Verbesserung des Gasaustausches, der Steigerung der
korperlichen Leistungsfahigkeit und der Verbesserung der Lebensqualitat kann NIV
in Kombination mit Physiotherapie das Abhusten des zahen Atemwegssekrets er-
leichtern [Holland et al, 2003]. Mindestens einjahrige NIV scheint die Lungenfunktion
bei Kindern mit weit fortgeschrittenem Krankheitsstadium zu stabilisieren [Fauroux et
al, 2008a]. Eine Tendenz zum verbesserten Gasaustausch im Schlaf wurde gezeigt
[Young et al, 2008]. Positive Auswirkungen von langfristiger NIV auf die
Exazerbationsfrequenz, den Verlauf der Erkrankung, die Schlafqualitat und die
krankheitsbezogene Lebensqualitat wurden mehrfach postuliert, miissen aber noch
in groReren Studien mit suffizienten Qualitatskriterien verifiziert werden [Moran et al,
2007].

7.4. Bronchiektasen

Im Moment existieren nur vereinzelte klinische Studien [Greenstone, 2002], aber kei-
ne allgemein giltigen Empfehlungen fir die Therapie von Patienten mit chronisch
ventilatorischer Insuffizienz als Folge einer Bronchiektasen-Erkrankung. Fir die The-
rapie von Patienten mit fortgeschrittener Bronchiektasie werden die flir Mukoviszido-

se genannten MalRnahmen (s. Kap. 7.3) empfohlen.
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8. Thorakal-restriktive Erkrankungen

8.1. Allgemeine Definition und Krankheitsbilder

CRI bei thorakal-restriktiven Erkrankungen ist eine haufige Indikation fur eine auf3er-
klinische Beatmung [Leger et al, 1994] [Simonds et al, 1995] [Midgren et al, 2000]
[Lloyd-Owen et al, 2005] [Windisch et al, 2008b]. Neben schweren Verformungen
des Thoraxskeletts oder der Thoraxwand bzw. der Wirbelsdule mit unterschiedlicher
zugrundeliegender Atiologie [Shneerson et al, 2002] [Simonds, 2003], kénnen auch
post-entzindliche oder residuale postoperative Zustande zu diesem Krankheitsbild
fuhren (s. Tabelle 1). Als wesentliche pathogenetische Faktoren der CRI bei diesen
Erkrankungen sind neben der restriktiven Ventilationsstorung vor allem die ungunsti-

ge Atemmechanik mit reduzierter Lungen- oder Thoraxcompliance anzusehen.

8.2. Indikation

Wichtigstes Kriterium fir NIV ist die chronische Hyperkapnie, wenn diese mit den
typischen Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz bzw. Einschrankung der Le-
bensqualitat einhergeht. Es gelten folgende Indikationskriterien:
e Symptome der Hypoventilation (s. Kap. 3)

und mindestens einer der folgenden Befunde:
e chronische Tageshyperkapnie mit PaCO; = 45 mmHg
e nachtliche Hyperkapnie mit PaCO; = 50 mmHg

e Normokapnie am Tag mit Anstieg des PT.CO, um = 10 mmHg in der Nacht

Tatsachlich geht aber der Hyperkapnie am Tage oft eine bedeutsame nachtliche
Hypoventilation, anfangs im REM-Schlaf, spater auch im non-REM-Schlaf, voraus
[Fauroux et al, 2005] [Perrin et al, 2005], welche bereits die Prognose der Patienten
verschlechtern kann [Ward et al, 2005]. Aus Untersuchungen bei Patienten mit einer
VC < 50% des Sollwertes bzw. typischen Symptomen der chronischen Hyperkapnie
ergeben sich Hinweise, dass bei alleiniger nachtlicher Hypoventilation bzw.
Hyperkapnie die Entwicklung einer respiratorischen Insuffizienz am Tage durch frih-
zeitigen Einsatz der NIV gunstig beeinflusst werden kann [Ward et al, 2005] [Masa et

al, 1997]. Zudem weisen Beobachtungsstudien darauf hin, dass die nachtliche
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Hyperkapnie geeignet sein kann, die Erkrankungsschwere bzw. Prognose der Er-
krankung im Langzeitverlauf abzubilden [Budweiser et al, 2007d]. Von diesen Be-
obachtungen kann abgeleitet werden, dass die Indikationsstellung der NIV auch Uber
die nachtlichen Blutgase oder die PT.CO, [Storre et al, 2007] erfolgen kann. Diesen
Beobachtungen entsprechend kann eine Empfehlung fur die Einleitung einer NIV
auch bei nachtlichem PaCO; < 50 mmHg und Vorliegen einer entsprechenden
Symptomatik ausgesprochen werden. Bei Patienten ohne manifeste Hyperkapnie
aber schwerer restriktiver Ventilationsstorung (VC < 50% des Sollwertes) mussen
kurzfristige klinische Kontrolluntersuchungen innerhalb drei Monate, einschlieRlich
Polygraphie, erfolgen (Abbildung 8-1).
Aufgrund der hohen Pravalenz eines zusatzlichen OSAS ist insbesondere bei Vorlie-
gen einer Tagesnormokapnie eine weitere polygraphische / polysomnographische
Diagnostik anzustreben. Die intermittierende, mehr als finf Minuten dauernden
Desaturation unter eine Sauerstoffssattigung von < 85% in der Polygraphie entspricht
in aller Regel einer Hypoventilation [Fletcher et al, 1992] [Becker et al, 1999].
Auch bei Schwangerschaft kann sich eine ventilatorische Insuffizienz vorzeitig mani-
festieren [Shneerson et al, 2002] und dann eine Indikation zur NIV darstellen. Fur
Lungengerusterkrankungen kann die Indikation fir die Einleitung einer NIV (z. B. vor
geplanter Lungentransplantation) gegeben sein; dabei ist der individuelle Nutzen im

Einzelfall zu prifen.

8.3. Krankheitsspezifische Aspekte der Beatmungstherapie

Die NIV kann sowohl im druckgesteuerten als auch volumengesteuerten Modus er-
folgen [Schonhofer et al, 1997b] [Restrick et al, 1993] [Tejeda et al, 1997] [Anony-
mous, 1999a] [Windisch et al, 2005a]. Bei Druckvorgabe sind maximale inspiratori-
sche Beatmungsdricke von oft bis zu 20-25 mbar notwendig [Shneerson et al, 2002].
Zur Verbesserung der Ventilation kann im Einzelfall auch eine Umstellung von Druck-
auf Volumenvorgabe erfolgreich sein [Schonhofer et al, 1997b] [Tuggey et al, 2005].
Ein positiver exspiratorischer Atemwegsdruck ist, wenn keine zusatzliche Obstruktion

der Atemwege vorliegt, meist nicht notwendig [Shneerson et al, 2002].
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8.4. Beatmungseffekte und Studienlage
Positive Beatmungseffekte bei thorakal-restriktiven Erkrankungen werden in ver-
schiedenen Studien beschrieben [Shneerson et al, 2002] [Simonds, 2003] [Mehta et
al, 2001a]. Neben Verbesserung der typischen Symptome der CRI (s. Kap. 5) sind
folgende positive Auswirkungen beschrieben:
Verbesserung des Gasaustausches, der Lebensqualitat, des Schlafprofils, der kor-
perlichen Belastbarkeit, der pulmonalen Hdmodynamik, der maximalen Sauerstoff-
aufnahme, der Lungenfunktion und der inspiratorischen Atemmuskelkraft sowie eine
Verringerung der Hospitalisierungsrate [Leger et al, 1994] [Budweiser et al, 2007d]
[Ferris et al, 2000] [Domenech-Clar et al, 2003] [Ellis et al, 1988] [Gonzalez et al,
2003b] [Nauffal et al, 2002] [Schdnhofer et al, 2001a] [Schénhofer et al, 2001b]
[Buyse et al, 2003] [Windisch et al, 2006a] [Budweiser et al, 2006b]. Auch altere Pa-
tienten (>75 Jahre) profitieren von der NIV [Janssens et al, 1998].
Als wesentliche Mechanismen scheinen diesen Effekten die Entlastung der Atem-
muskulatur [Carrey et al, 1990] [Goldstein et al, 1991] [Kohler, 2001], die Wiederher-
stellung der zentralen Chemosensitivitat [Annane et al, 1999] [Dellborg et al, 2000]
und die Verbesserung der pulmonalen bzw. thorakalen Compliance mit Abnahme der
restriktiven Ventilationsstorung [Budweiser et al, 2007d] [Budweiser et al, 2006b]
[Estenne et al, 1993] zugrundezuliegen.
Zudem kann bei diesen Patienten aufgrund einiger Beobachtungsstudien von einem
verbesserten Langzeitliberleben unter NIV ausgegangen werden [Leger et al, 1994]
[Simonds et al, 1995]. Neuere Untersuchungen zeigen, dass gerade bei Patienten
mit schwerer Kyphoskoliose oder Post-Tuberkulose-Syndrom unter NIV, verglichen
mit Patienten unter LTOT, ein klarer Uberlebensvorteil besteht [Buyse et al, 2003]
[Jager et al, 2008] [Gustafson et al, 2006].

8.5. Sonstige Besonderheiten

Bei Patienten unter NIV kann bereits eine Unterbrechung der Therapie flir mehrere
Tage eine relativ rasche Verschlechterung der Blutgassituation nach sich ziehen [Ka-
rakurt et al, 2001] [Masa Jimenez et al, 1995]. LTOT kann bei persistierender Hypo-
xamie trotz effektiver Beatmung zusatzlich notwendig sein [Magnussen et al, 2008].
Insbesondere bei Kindern und Jugendlichen ist bei Thorax- bzw. Wirbelsaulendefor-

mitaten die Indikation flir orthopadische Korrekturverfahren zu prifen.
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8.6. Empfehlungen

NIV ist die primare Therapie-Option zur auRerklinischen Beatmung von Patienten mit

chronischer ventilatorischer Insuffizienz bei thorakal-restriktiven Erkrankungen.

Wichtigste Kriterien flr den Beginn einer langfristigen NIV sind die Hyperkapnie in
Kombination mit den typischen Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz bzw.

Einschrankung der Lebensqualitat.

Bei Symptomen der Hypoventilation und fehlender Hyperkapnie muss eine schlaf-

medizinische Untersuchung erfolgen.

Patienten mit schwerer restriktiver Ventilationsstérung aber noch nicht manifester

Hyperkapnie missen engmaschig kontrolliert werden.
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Tabelle 8-1: Haufige thorakal-restriktive Erkrankungen mit Indikation far auferklini-

sche Beatmung

(Kypho-) Skoliose

Kyphose

Kielbrust

Trichterbrust

M. Bechterew

Restriktive Pleuraerkrankungen

Post-Tbc-Syndrom

Post-traumatische Thoraxdeformitat

Post-operative Thoraxdeformitat (Thorakoplastik)
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Abbildung 8-1: Therapiealgorithmus der NIV bei thorakal-restriktiven Erkrankungen
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9. Obesitas-Hypoventilations-Syndrom

9.1. Allgemeine Definition und Krankheitsbild

Mit der weltweit zunehmenden Pravalenz der Adipositas ist auch die Anzahl der Pa-
tienten, die an einem Obesitas-Hypoventilations-Syndrom (OHS, friher Pickwick-
Syndrom [Bickelmann et al, 1956]) leiden und einer Therapie zugeflihrt werden, stark
gestiegen [Mokhlesi et al, 2007]. Bereits jetzt ist das OHS an einigen Zentren prozen-
tual die haufigste Erkrankung, die eine intermittierende auRerklinische Beatmung er-
fordert [Janssens et al, 2003] [Janssens et al, 2008].

Definitionsgemal} ist das OHS durch das Vorliegen einer Adipositas (Body-Mass-
Index (BMI) > 30 kg/m?) in Kombination mit einer chronisch alveoldren
Hypoventilation und konsekutiver Hyperkapnie (PaCO; > 45 mmHg) im Wachzustand
unter Ruheatmung, nach Ausschluss anderer bekannter Ursachen einer
Hypoventilation, sowie schlafbezogener Atmungsstdrung (bis zu 90 % zuséatzliches
OSAS) charakterisiert [Olson et al, 2005] [Anonymous, 1999b] [Mokhlesi et al, 2007].
Die Patienten mit OHS beklagen meist eine ausgepragte Tagesschlafrigkeit, rasche
Erschopfung, Atemnot oder Kopfschmerzen. Bei einer Vielzahl der Patienten wird die
Erkrankung auch durch Zeichen einer rechtskardialen Dekompensation, pulmonalen
Hypertonie oder Polyglobulie manifest [Kessler et al, 2001].

Dem OHS liegen komplexe pathophysiologische Mechanismen zugrunde, welche
noch nicht in allen Details geklart sind. Ein entscheidender Mechanismus ist die fast
regelhaft  nachweisbare  obstruktive  Schlafapnoe. Weitere  bedeutsame
pathogenetische Faktoren sind die unglinstige Atemmechanik einschliel3lich der ext-
ra-thorakal restriktiven Ventilationsstérung und die erhdhte Atemarbeit als Folge der
extremen Adipositas in Kombination mit einer gestdrten zentralen Atemregulation,
die sich in einem verminderten Atemantrieb auf hypoxische und hyperkapnische Sti-
muli ausdrickt [Mokhlesi et al, 2007] [Olson et al, 2005] [Piper et al, 2007] [Pankow
et al, 1998]. Einige Untersuchungen weisen insbesondere darauf hin, dass die zent-
rale atemstimulierende Wirkung von Leptin vermindert ist (,Leptinresistenz*) [Campo
et al, 2007] [Shimura et al, 2005] [Phipps et al, 2002] [Yee et al, 2006].

9.2. Indikation

Der optimale Zeitpunkt und die exakten Kriterien, welche die Einleitung einer NIV
bzw. einer CPAP-Therapie bei OHS begriinden, sind bisher nicht validiert und ein-
heitlich festgelegt [Mokhlesi et al, 2007].
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Da Patienten mit OHS beinahe regelhaft ein OSAS aufweisen und diesem eine zent-
rale Rolle in der Pathogenese zukommt, ist grundsatzlich eine primare schlafmedizi-
nische Diagnostik mittels Polysomnographie sinnvoll [Banerjee et al, 2007] [Resta et
al, 1998] [Sullivan et al, 1983]. In aller Regel wird eine Therapie mit einem kontinuier-
lichen positiven Atemwegsdruck (CPAP) erforderlich, die unter polysomno-
graphischer Kontrolle einschlieRlich PT.CO, Messung erfolgen sollte. Kann unter
CPAP die nachtliche Hypoventilation beseitigt oder deutlich vermindert werden
(PT.CO, < 55 mmHg), sollte diese Therapie zunachst fortgesetzt werden [Piper et al,
2008]. Die Indikation zur Einleitung einer NIV ergibt sich bei sympomatischer CRI (s.
Kap. 3) in folgenden Situationen:
Trotz adaquater CPAP-Therapie bei
e 2 5-minltigem Anstieg des nachtlichen PT.CO, > 55 mmHg bzw. des PaCO, >
10 mmHg im Vergleich zum Wachzustand.
oder

e Desaturationen < 80% SaO, tber > 10 Minuten.

Ist im Rahmen der Reevaluation nach 3 Monaten unter CPAP-Therapie keine Besse-
rung der typischen Symptome der chronischen Hypoventilation oder keine
Normokapnie am Tag zu verzeichnen (,non-responder®), ist die Umstellung auf NIV
indiziert [Berger et al, 2001] (Abbildung 9-1). Die Einstellung und Kontrolle von CPAP
und NIV sollten dabei unter Polysomno-/Polygraphie erfolgen.

Abweichend von diesem Vorgehen kann insbesondere bei ausgepragter
Hyperkapnie oder bei Vorliegen schwerer symptomatischer Komorbiditaten (wie z. B.
COPD, Cor pulmonale bzw. Rechtsherzdekompensation, Polyglobulie oder periodi-
scher Atmung bei optimierter medikamentdser Therapie bei Linksherzerkrankung)
auch eine primare NIV oder adaptive Servoventilation bei periodischem Atemmuster
nach Einschatzung des behandelnden Arztes indiziert sein. Aufgrund der beschrie-
benen Komplexizitat von Erkrankung und Therapie besteht haufig die Notwendigkeit
einer langeren stationaren Behandlung. Auf der Grundlage der derzeitig verfigbaren
Datenlage wird folgender Algorithmus flr die Therapieeinleitung vorgeschlagen (s.
Abb. 9-1).
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9.3. Krankheitsspezifische Besonderheiten der Beatmungs-

therapie

Grundsatzliches Behandlungsziel ist die Beseitigung der Hypoventilation und
Hyperkapnie sowie die Therapie der regelhaft vorliegenden schlafbezogenen At-
mungsstérungen. Dem vorgestellten Algorithmus entsprechend orientiert sich die
Wahl des Positivdruckverfahrens (CPAP oder NIV) am Ansprechen auf eine initiale
CPAP-Therapie bzw. an der Schwere der Begleiterkrankungen.

Bei Patienten, die ein OHS in Kombination mit OSAS haben und einer NIV Therapie
zugefuhrt werden, muss der exspiratorische Atemwegsdruck ausreichend angeho-
ben werden, um die Obstruktion der oberen Atemwege aufzuheben. In Abhangigkeit
von einer relevanten Gewichtsabnahme kann nach erfolgter Einleitung einer NIV ein
Versuch der Umstellung auf eine CPAP-Therapie unter polysomnographischen Be-
dingungen und einer sich anschlielienden schlafmedizinischen Reevaluation nach 3

Monaten gerechtfertigt sein (s. Abb. 9-1).

9.4. Beatmungseffekte und Studienlage

Der Einsatz der NIV hat sich als ein effektives Therapieverfahren etabliert, wenn
auch das Verstandnis der Wirkweise der NIV noch lliickenhaft ist [Redolfi et al, 2007].
In den meisten Studien, die sich mit Langzeiteffekten der NIV bei Patienten mit OHS
auseinandergesetzt haben, fand sich eine Verbesserung der Blutgase sowohl nachts
unter Beatmung als auch tagsuber wahrend Spontanatmung, eine Reduktion von
Tagesschlafrigkeit und Atemnot, sowie eine verbesserte Schlaf- und Lebensqualitat
[de Lucas-Ramos et al, 2004] [Storre et al, 2006] [Budweiser et al, 2007¢] [Perez de
Llano et al, 2005] [Heinemann et al, 2007] [Masa et al, 2001].

Zusatzlich fanden sich in neueren Untersuchungen [de Lucas-Ramos et al, 2004]
[Budweiser et al, 2007e] [Heinemann et al, 2007] nach Einleitung einer NIV bei Ver-
wendung hoher Beatmungsdriicke positive Effekte auf statische Lungenfunktionspa-
rameter, die in erster Linie auf einer Zunahme des exspiratorischen Reservevolu-
mens basieren [Budweiser et al, 2007e] [Heinemann et al, 2007]. Physiologische
Studien legen zudem nahe, dass die NIV auch zu einer Entlastung der Atemmusku-
latur fUhrt [Pankow et al, 1997].

Bisher sind nur vereinzelte Beobachtungsstudien verfigbar, die das Langzeittberle-
ben von OHS-Patienten mit oder ohne NIV untersucht haben [Budweiser et al,
2007¢€] [Perez de Llano et al, 2005] [MacGregor et al, 1970] [Miller et al, 1974]
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[Nowbar et al, 2004]. Vergleichende retrospektive Analysen weisen jedoch darauf
hin, dass bei Patienten mit OHS, die nicht mit NIV behandelt werden, eine signifikant
hohere Mortalitédt zu beobachten ist als bei denjenigen Patienten, die einer NIV zuge-
fuhrt werden [Budweiser et al, 2007¢].

Nach drei Monaten war in einer kleineren, randomisierten kontrollierten Studie bei
Patienten ohne schwere nachtliche Hypoventilation durch eine CPAP-Therapie eine
ahnliche Absenkung des PaCO, im Vergleich zu einer Bilevel-Therapie zu erreichen
[Piper et al, 2008]. Ein Downgrading von NIV zu CPAP ist bei speziell selektionierten

Patienten moglich [Perez de Llano et al, 2005].

9.5. Sonstige Besonderheiten

Die Verbesserung der Blutgase hinsichtlich einer Reduktion der Hyperkapnie und der
Hypoxamie ist eng mit der Anwendungsdauer korreliert [Mokhlesi et al, 2006]. Als
ultima ratio ist bei fortschreitender respiratorischer Insuffizienz und respiratorischer
Azidose auch die invasive Beatmung bzw. Tracheostomie zu erwagen [Mokhlesi et
al, 2007]. Auch eine deutliche Gewichtsreduktion kann zu einer bedeutsamen Reduk-
tion der chronisch ventilatorischen Insuffizienz beitragen [Rochester et al, 1974]. Al-
lerdings wird bei der Gberwiegenden Anzahl von Patienten mit OHS im Langzeitver-
lauf durch diatetische Mallnahmen allein keine klinisch bedeutsame Gewichtsab-
nahme erreicht [Budweiser et al, 2007e] [Heinemann et al, 2007]. Demgegenuber
haben Studien gezeigt, dass durch chirurgische Intervention, wie z. B. einer Magen-
bandoperation und nachfolgender Gewichtsreduktion, eine Verbesserung von Blut-

gasen und Lungenfunktion erzielt werden kann [Sugerman et al, 1992].
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9.6. Empfehlungen

CPAP oder NIV sind die primaren Therapieoptionen zur auf3erklinischen Beatmung

von Patienten mit OHS. Eine begleitende Gewichtsreduktion ist anzustreben.

Ein primarer Therapieversuch mit CPAP unter polysomnographischen Bedingungen
sollte bei Patienten ohne signifikante Komorbiditaten erfolgen. Bei signifikanten

Komorbiditaten kann primar eine NIV indiziert sein.

Bei persistierender Hypoventilation unter CPAP (> 5-minutiger Anstieg des PT,CO2 >
55 mmHg bzw. des PaCO; > 10 mmHg im Vergleich zum normokapnischen Wach-

zustand bzw. eine Desaturation < 80% uber > 10 Minuten) ist die NIV indiziert.

Bei signifikanter Gewichtsreduktion kdnnen eine Therapieumstellung von NIV auf

CPAP oder auch ein Auslassversuch mdglich sein.
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Abbildung 9-1: Algorithmus zur Therapieeinleitung bei OHS
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10. Neuromuskulare Erkrankungen
10.1. Krankheitsbilder

Ausmald und Haufigkeit der Beteiligung der Atemmuskulatur sind bei den verschie-
denen neuromuskularen Erkrankungen (NME) hochst unterschiedlich. Zwar korreliert
das Ausmal} der Atemmuskellahmung meist mit dem Grad der allgemeinen Muskel-
schwache und koérperlichen Behinderung, jedoch gibt es Ausnahmen: so ist bei der
Amyotrophen Lateralsklerose (ALS) bei 10% der Patienten bereits frih im Erkran-
kungsverlauf, nicht selten auch als Erstsymptom, eine Schwache der Atemmuskula-
tur nachzuweisen. Gleiches gilt fur die adulte Form der Glycogenose Tgp Il ( -
Glucosidasemangel, M. Pompe). Erkrankungen, die mit schlafbezogenen Atmungs-
stérungen und/oder einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz einhergehen kon-

nen, sind in Tabelle 10-1 aufgefuhrt.

10.2. Indikationen fiir eine auBerklinische Beatmung

10.2.1. Indikationen fiir eine nichtinvasive Beatmung
Bei Vorliegen einer NME mit dem Risiko der Entwicklung einer Atempumpenschwa-
che sollte in regelmaRigen Abstanden (alle 3 — 12 Monate, je nach Grunderkrankung)
ein Screening von Lungenfunktion und Blutgasen (bei VC < 70% auch eine Polygra-
phie) erfolgen, um rechtzeitig und nicht erst im Fall einer respiratorischen Dekom-
pensation eine Atempumpschwache zu diagnostizieren. Eine Polysomnographie ist
fir Diagnostik und Indikationsstellung zur Beatmung nicht zwingend erforderlich —
eine Ausnahme stellen Patienten mit M. Curshmann-Steinert dar. Zu den in Kapitel 5
genannten Untersuchungen gehort obligat die Uberpriifung der Hustenkapazitat. Bei
potentieller Myokardbeteiligung sollte immer eine Echokardiographie durchgefihrt
werden.
Die Indikation zur NIV bei NME besteht [Cazzolli et al, 1996] [Bourke et al, 2003]
[Finder et al, 2004] [Barthlen, 1997] [Winterholler et al, 1997] [Farrero et al, 2005]
[Kleopa et al, 1999] [Lo Coco et al, 2006] [Anonymous, 1999a] [Simonds et al, 1995]
[Hill, 2002] [Mellies et al, 2003a] [Shneerson et al, 2002] [Simonds, 2008] bei Vorlie-
gen von:
o Symptomen der Hypoventilation (s. Kap. 3)

und mindestens einem der folgenden Befunde:
) chronische Tages-Hyperkapnie mit PaCO; =45 mmHg
) nachtliche Hyperkapnie mit PaCO; =2 50 mmHg
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) bei Normokapnie am Tag mit Anstieg des PT.CO, um = 10 mmHg in der Nacht

. rasche relevante Abnahme der VC

Ein Problem stellen einige Patienten mit vor allem langsam progredienten neuromus-
kuldren Erkrankungen dar, die aufgrund der meist gleichzeitig vorliegenden kdrperli-
chen Behinderung keine Anderung der Belastbarkeit verspiren und auch sonst
asymptomatisch sind. In einigen Zentren wird versucht diese Patienten auf NIV ein-
zustellen, eine eindeutige Empfehlung kann hier jedoch noch nicht gegeben werden.
Besonders engmaschige Kontrollen werden in dieser Situation empfohlen.

Fir eine prophylaktische Beatmung ergibt sich bei fehlenden Symptomen und feh-
lender Hypoventilation keine Indikation; vielmehr bestehen aufgrund einer Studie bei
Duchenne-Patienten [Raphael et al, 1994] Bedenken bezlglich einer verschlechter-
ten Prognose. Eine Ausnahme stellt die Situation vor geplanter Wirbelsaulen-
Korrektur-Operation bei Vorliegen einer Vitalkapazitat < 60 % Soll bzw. einer FEV, <
40 % Soll [Yuan et al, 2005] dar: Hier kann durch eine bereits aulderklinisch im Vor-
feld durchgeflihrte prophylaktische NIV die Haufigkeit postoperativer Komplikationen
gesenkt werden.

Zusatzlich kann die NIV in Ausnahmesituationen wie z.B. bei Schwangerschaft
[Bach, 2003] und bereits eingeschrankter Lungenfunktion oder zur Palliation von
Dyspnoe im Endstadium der Erkrankung [Schlamp et al, 1998] erwogen werden. Bei
diagnostischer Unsicherheit sollte ggf. ein Therapieversuch mit NIV durchgefiihrt
werden. Im Fall der Besserung der Symptome durch NIV ist die Therapienotwendig-
keit durch den Behandlungserfolg dokumentiert.

Die Entwicklung einer Tageshyperkapnie sollte nicht abgewartet werden, sondern
bereits bei den ersten Zeichen der nachtlichen Hyperkapnie die NIV den Patienten
angeboten werden. Die Progression der Erkrankung sollte bei der Indikationsstellung
bertcksichtigt werden: bei schnell progredienten Erkrankungen wie z.B. ALS sollte
die Indikation eher groRzligig gestellt werden [Dreher et al, 2007b]. NIV fur 24 Stun-
den am Tag ohne Fahigkeit zur Spontanatmung ist bei einigen Patienten moglich
[Bach et al, 2004], stellt aber hohe Anforderungen an die Pflege und Uberwachung
der betroffenen Patienten (s. Kap. 6).

Eine Verbesserung der Ventilation mittels Zwerchfellschrittmacher ist sehr aufwan-
dig, technisch schwierig und dartber hinaus an eine funktionierende Zwerchfellmus-
kulatur als Voraussetzung gebunden. Mit der heutigen Technik sind nur intermittie-

rende Nutzungszeiten Uber mehrere Stunden, meist im Wechsel mit NIV, mdglich.
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10.2.2. Indikationen fiir eine invasive Beatmung bei neuromuskulédren Er-
krankungen

Eine Beatmung bei NME Uber Tracheostoma ist Uber viele Jahre mdglich. Limitierend

wirken Grunderkrankung (z.B. Kardiomyopathie bei MD Duchenne) und ethische Be-

denken (Verlust samtlicher Willkirfunktionen bei der ALS binnen 2- 5 Jahren). Eine

Aufklarung des Patienten und seiner Familie Uber den Verlauf der Erkrankung sollte

der Entscheidung vorausgehen; eine Einwilligung des Patienten bzw. seines Betreu-

ers ist zwingend erforderlich, um eine Intubation und Tracheotomie, die nicht selten

gegen den Willen des Patienten in Notfallsituationen durchgefiihrt werden, zu verhin-

dern.

Bei Vorliegen von Patientenwunsch und Einwilligung besteht die Indikation zur Tra-

cheotomie in folgenden Situationen [Cazzolli et al, 1996] [Bach et al, 2004] [Finder et

al, 2004] [Hill, 2002] [Simonds, 2008]:

) Unfahigkeit, einen passenden Beatmungszugang fur die NIV anzupassen

o Intoleranz der NIV

o Ineffektivitat der NIV

) Schwere bulbdre Symptomatik mit rezidivierenden Aspirationen

o Ineffektivitat des nichtinvasiven Sekretmanagements

o Scheitern der Umstellung auf NIV nach Intubation und invasiver Beatmung

10.3. Krankheitsspezifische Aspekte der Beatmungstherapie

Bei NME liegen drei Besonderheiten vor, die fur die Wahl des Beatmungszuganges,

die Entscheidung Uber NIV bzw. invasive Beatmung und eine Begleittherapie bzgl.

Sekretmanagement von Bedeutung sind:

o Muskelschwéache im oropharyngealen Bereich mit dem Risiko der Unfahigkeit
zum Mundschluss oder nur unzureichendem Mundschluss

) Bulbare Symptome mit dem Risiko rezidivierender Aspirationen bzw. Sialorrhoe

. Hustenschwache

10.3.1. Muskelschwache

Bei Befall der oropharyngealen Muskulatur kann der Mundschluss so beeintrachtigt
sein, dass eine effektive Beatmung Uber Nasenmaske nicht mehr moglich ist. Alter-
nativ kann die Verwendung einer Mund-Nasen-Maske notwendig sein. Ein Kinnband

in Kombination mit einer Nasenmaske ist haufig belastend und kommt deshalb nur
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selten zum Einsatz. In einigen Fallen kann die Schwache der Gesichtsmuskulatur

eine Indikation zur Tracheotomie darstellen.

10.3.2. Bulbdre Symptome

Aspirationen stellen ein besonderes Risiko fiir eine Sekretverlegung der Atemwege
bei gleichzeitiger Hustenschwache dar. In leichten Fallen kann ein intensives
Sekretmanagement (s.u.) therapeutisch erfolgreich sein, in schweren Fallen ist ohne
Tracheostoma die Prognose sehr eingeschrankt [Bach et al, 1987]. Bei ALS wird das
Vorliegen von deutlich bulbaren Symptomen fur die Erfolgsraten der Einleitung einer
NIV kontrovers diskutiert [Aboussouan et al, 2001] [Bourke et al, 2003] [Bourke et al,
2006] [Farrero et al, 2005] [Kleopa et al, 1999] [Lo Coco et al, 2006] [Peysson et al,
2008] [Pinto et al, 1995]. Ein Therapieversuch wird in jedem Fall empfohlen, solange
der Patient die Beatmung toleriert und von der Symptomatik her profitiert. Die bei
bulbarer ALS die Atmung haufig beeintrachtigende Sialorrhoe ist Folge der Schluck-
stérung. Die Speichelbildung kann durch Gabe anticholinerg wirksamer Substanzen
reduziert werden (u.a. Scopolamin-Pflaster); wegen der gleichzeitigen antidepressi-
ven und schlafanstolRenden Wirkung kann auch Amitryptilin primar eingesetzt wer-
den. Injektionen von Botulinumneurotoxin A in die Speicheldrisen reduzieren eben-
falls die Speichelbildung [Winterholler, 2008].

10.3.3. Hustenschwache

Eine Hustenschwache kann durch eine Schwache von Inspirations-, Exspirations-
oder Glottismuskulatur bzw. einer Kombination aus diesen bedingt sein. Eine frihzei-
tige Diagnostik, bestehend aus anamnestischen Angaben, der Messung des Husten-
spitzenflusses (peak cough flow, PCF) und Implementierung eines individualisierten
Sekretmanagements (s. u.) bei einem PCF < 270 I/min [Bach et al, 1997] kann akute

Dekompensationen verhindern helfen.

10.4. Effekte der Beatmung bei neuromuskuldaren Erkrankun-
gen
In mehreren nichtkontrollierten und einer randomisierten, kontrollierten Studie

[Bourke et al, 2006] konnten bei NME folgende Verbesserungen durch NIV nachge-

wiesen werden:
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) Verbesserung der Blutgase, [Hein et al, 1999] [Toussaint et al, 2006] [Young et
al, 2007]

. Resetting des Atemzentrums mit Zunahme der hyperkapnisch-ventilatorischen
Antwort [Annane et al, 1999] [Nickol et al, 2005]

o Zunahme der Compliance der Lunge [Lechtzin et al, 2006]

o Verbesserung der Schlafqualitat [Aboussouan et al, 2001] [Bourke et al, 2001]
[Windisch, 2008] [Young et al, 2007] [Hess, 2006] [Butz et al, 2003]

o Verbesserung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat [Bourke et al, 2001]
[Hein et al, 1999] [Bach et al, 1992b] [Butz et al, 2003] [Lyall et al, 2001] [Win-
disch, 2008]

o Ruckbildung der Hypoventilationssymptome [Young et al, 2007]

o Verbesserung einer haufig vorhandenen Depression [Butz et al, 2003]

o Reduktion der Rate von Rehospitalisierungen [Bach et al, 1997] [Tzeng et al,
2000] [Winterholler et al, 1997] [Janssens et al, 2003] [Hess, 2006]

o Verlangerung des Uberlebens [Butz et al, 2003] [Bourke et al, 2003] [Bach,
2002b] [Aboussouan et al, 2001] [Bourke et al, 2006] [Toussaint et al, 2006]
[Vianello et al, 1994] [Bach et al, 1987] [Bach et al, 1995] [Bach et al, 2000]
[Bach et al, 2002] [Winterholler et al, 1997] [Farrero et al, 2005] [Kleopa et al,
1999] [Lo Coco et al, 2006] [Pinto et al, 1995] [Simonds et al, 1998]

10.5. Besonderheit: Sekretmanagement

Sekretverlegungen der Atemwege kdnnen fir ein Scheitern der NIV verantwortlich
sein. Sie kénnen frihzeitig Gber einen Abfall der Sauerstoff-Sattigung, punktuell mit
einem Pulsoxymeter gemessen, erkannt werden. Das von J. Bach entwickelte
Oxymeter-Feedback-Protokoll [Bach, 2002b] empfiehlt den Einsatz von einer oder
mehreren MalRnahmen zur Sekretelimination bei Abfall der Sauerstoff-Sattigung un-
ter 95 % bzw. um 2-3 % gegenuber dem individuellen Bestwert. Hieraus erklart sich
die Notwendigkeit, den betroffenen Patienten neben den Hilfsmitteln zur Verbesse-
rung der Hustenkapazitat auch ein Pulxoxymeter zu verordnen.

Ein Sekretmananagement besteht aus MalBnahmen zur Erhéhung des
intrapulmonalen Volumens durch z.B. Luft stapeln (air stacking) [Bach et al, 2007],
Froschatmung (glossopharyngeal breathing) oder manueller Hyperinflation und MafR-
nahmen zur Erhéhung des Exspirationsflusses beim Husten durch assistierte Hus-

tentechniken oder den Einsatz von mechanischen Hustenhilfen [Bach, 1994] [Go-
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mez-Merino et al, 2002] [Mustfa et al, 2003] [Sancho et al, 2004] [Simonds, 2008] (s.
Tab. 10-2). Hierbei ist der mit dem mechanischen Insufflator-Exsufflator erzielbare
Hustenspitzenfluss am héchsten [Finder et al, 2004] [Bach, 1993], gefolgt vom assis-
tierten Husten und nicht unterstitzten Husten von der maximalen Insufflations-
kapazitat aus [Bach et al, 1993b] [Chatwin et al, 2003] [Kang et al, 2000].

Durch den Einsatz eines individuell adaptierten Sekretmanagements kénnen in Ein-
zelfallen der Zeitpunkt der Beatmung verzdgert werden [Bach et al, 2007], die erfolg-
reiche Durchfiihrung einer NIV erst ermdglicht [Bach et al, 1987], aber auch Hospita-
lisierungen vermieden [Bach et al, 2004] [Toussaint et al, 2006] und das Uberleben
verlangert [Gomez-Merino et al, 2002] werden.

Weitere Hilfsmittel wie der Percussionaire, The Vest® oder Hayek Oszillator werden
nicht selten ebenfalls zum Sekretmanagement verwendet; valide Daten Uber die Ef-
fektivitat dieser MaRnahmen bei Patienten mit NME liegen jedoch nicht vor. In Einzel-
fallen kann bei Scheitern des nichtinvasiven Sekretmanagements durch Anlage einer
Mini-Tracheotomie mit nachfolgendem regelmaRigem trachealen Absaugen die
Sekretproblematik auch ohne definitives Tracheostoma zufriedenstellend beherrscht

werden.
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10.6. Empfehlungen

Bei Patienten mit NME sollte eine klinische Beurteilung und Bestimmung der VC in 3
— 12 monatigen Abstéanden erfolgen. Bei einer VC < 70% sind Polygraphie und
PT.CO,-Messung indiziert.

NIV ist die primare Therapie-Option zur auRerklinischen Beatmung von Patienten mit
chronischer ventilatorischer Insuffizienz bei NME; bei Nicht-Durchflihrbarkeit, Schei-
tern oder Ablehnung sollte eine invasive auRerklinische Beatmung nur auf ausdrick-

lichen Wunsch des Patienten bzw. Betreuers eingeleitet werden.

Wichtigste Kriterien flir den Beginn einer NIV sind Hyperkapnie in Kombination mit
den typischen Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz und Einschrankungen der

Lebensqualitat.

Die Messung der Hustenkapazitat ist bei NME-Patienten obligat. Bei Hustenschwa-

che (PCF < 270 I/min) ist die Einleitung eines Sekretmanagements indiziert.
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Tabelle 10-1: Neuromuskulare Erkrankungen, die zu einer chronisch respiratori-

schen Insuffizienz fihren konnen

Erkrankungsgruppe |Subtypen Atem- Kardio- Beginn und Haufigkeit
muskel- | myopathie |der Atmungs-
lahmung insuffizienz

Muskeldystrophien MD Duchenne |+++ +++ 14.-18.LJ

(MD) MD Becker-|++ ++ Ab 40. LJ; spat im Ver-

Kiener lauf
Gliedergurtel |+ / ++ -/ + sehr variabel; 15. — 70.
MD (LG-MD) LJ.
Emery-Dreifuly |selten ++ ab 30, oft keine At-
mungsinsuffizienz
FSH-MD* ++ + ab 40. LJ; eher selten
Myotone Dystrophien | Typ I|++ + ab 40. LJ; sehr varia-
(Curshmann- bel; zentrale Ateman-
Steinert) triebsstorung mogl.
Kongenitale Myotubular, + /[ ++ + variabel, stabil ab 20.
Myopathien Nemalin LJ.; selten Ateminsuffi-
zienz
Central core |+ + Selten
disease
Metabolische Glycogenose |++ (+) frih  Zwerchfallparese
Myopathien Typ I (M. Verlauf sehr variabel,
Pompe; adulte da verschiedene Muta-
Form) tionen
Mitochondriale |+ ++ ZNS-Beteiligung
Myopathien Sehr selten Ateminsuf-
fizienz

Spinale SMA | +++ - ab Geburt

Muskelatrophie SMA I +++ - 1-5.1J

(SMA) SMA Il o+ - 15—30 LJ

SMA IV ++ - ab 50. LJ.
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Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) +++ - 0 - 5 Jahre nach Be-
ginn
Polyneuropathien Hereditare + - ab 40. Lebensjahr
Neuropathien madglich (10%)
(HMSN | & 111)
CIDP + sehr selten
Post Polio Syndrom + - Selten
(PPS) (< 5% aller PPS Falle)
Neuromuskulare Myasthenia + - ITS Behandlung in
Ubertragungsstérung | gravis Krise+++ myasthenen Krisen;
Bei adaquater Immun-
suppression nur selten
Langzeit NIV indiziert
Hohe Querschnittldhmung +++ - C4 und hoher mit Beatmungsab-
hangigkeit, ggf. auch bei tiefer
sitzenden Lésionen bei Begleiter-
krankungen wie z.B. OSAS

Isolierte einseitig + Meist ,idiopathisch®, symptoma-
Phrenicusparese bilateral +++ tisch: bei Borreliose, Diabetes,
Vaskulitis, Spondylose der HWS,

nach kardiochir. Eingriffen, bei

Thoraxprozessen
Critical illness Poly- ++ Sekundarkomplikation bei MOV
neuropathie und und Langzeitbeatmung bei ca.
Myopathie 10% der Intensivpatienten

Legende: SMA: spinale Muskelatrophie; CIDP: chronische entziindliche demyelinisierende
Polyneuropathie; FSHD: fazioskapulohumerale Muskeldystrophie; MOV: Multiorganversagen; HWS:
Halswirbelsaule; LJ: Lebensjahr

Angaben zur Haufigkeit: - nie; + selten (< 10 %); ++ haufig (10-50%); +++ regelhaft (> 50 %)
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Tabelle 10-2: Sekretmanagement - Hilfen zur Sekretentfernung

Manuelle Uberbléahung der Lunge (Air stacking):
Erhohung des intrathorakalen Volumens mittels Atemhuben durch Beatmungsbeutel

bzw. volumenkontrolliertes Beatmungsgerat, Froschatmung

Manuell assistiertes Husten:
Aktiver Druck ins Epigastrium bzw. bds. am Rippenbogen zur ruckartigen Kranial-

Verschiebung des Zwerchfells zu Beginn des HustenstolRes

Mechanisch assistiertes Husten (Mechanical Insufflator-Exsufflator):
Aktives Blahen der Lunge mittels Uberdruck, anschlieBend Anlage eines ausrei-

chend hohen Unterdrucks zur Sekretentfernung
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Abbildung 10-1: Algorithmus zur Einleitung einer Beatmung bei chronisch respirato-

rischer Insuffizienz bei NME
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Abbildung 10-2: Algorithmus flir das Sekretmanagement bei nichtinvasiver Beat-
mung bei NME
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11. Besonderheiten in der Padiatrie

11.1. Einleitung

Die Grunderkrankungen, die im Kindesalter zur chronischen ventilatorischen Insuffi-
zienz fuhren sind meist komplex, oft mit mehreren Behinderungen verbunden und
erfordern deshalb die Behandlung in einem spezialisierten Zentrum. Ein therapeuti-
sches Gesamtkonzept muss den progredienten Verlauf der Grunderkrankung mit all
seinen respiratorischen Komplikationen antizipieren und Infektionsprophylaxe, Beat-
mung, Therapie der Husteninsuffizienz, ausreichende Ernahrung und ein adaquates
Management von Komplikationen und Notfallen beinhalten [Wallgren-Pettersson et
al, 2004] [Finder et al, 2004] [Fauroux et al, 2008b].

11.2. Padiatrische Besonderheiten in der Diagnostik der
Atempumpinsuffizienz

Bei Kleinkindern, aber auch alteren Kindern mit mentaler Retardierung, bereiten mi-
tarbeitsabhangige Untersuchungen, wie Lungenfunktion und Messung des Husten-
stoRes, Schwierigkeiten oder sind unméglich. Die Ventilation und der Gasaustausch
missen dann direkt gemessen werden. Problematisch bleibt, dass die respiratori-
sche Reserve oft nicht ausreichend beurteilt werden kann. Da schlafbezogene At-
mungsstorungen der manifesten respiratorischen Insuffizienz stets vorausgehen, ist
eine Untersuchung der Ventilation im Schlaf obligat. Ist die Atmung im Schlaf patho-
logisch, droht die baldige Dekompensation; ist die Schlafuntersuchung unauffallig,
kann auf eine gewisse respiratorische Reserve geschlossen werden. Trotzdem kann
sich bei Belastungen wie Fieber, Atemwegsinfektion oder Operation die respiratori-
sche Funktion schnell verschlechtern und eine Beatmung notwendig machen
[Wallgren-Pettersson et al, 2004] [Finder et al, 2004] [Mellies et al, 2005a] [Mellies et
al, 2005b].

Das Prozedere zur Diagnose einer chronischen Atempumpinsuffizienz ist in Kapitel 5
beschrieben und unterscheidet sich bei mitarbeitsfahigen Kindern nicht. Bei Vorlie-
gen von schlafbezogenen Atmungsstérungen muss eine Obstruktion der oberen
Atemwege z.B. durch Adenoide und/oder Tonsillenhyperplasie ausgeschlossen und
ggf. behandelt werden. Dabei ist zu bedenken, dass Kinder mit einer inspiratorischen

Muskelschwéache oft nicht schnarchen.
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11.3. Padiatrische Besonderheiten bei der Indikationsstellung
zur NIV

Padiatrische Erkrankungen, bei denen sich eine CRI entwickeln kann, sind in Tabelle
1 aufgefuhrt. Die Indikation zur NIV wird jedoch nicht per se durch das Vorhanden-
sein einer bestimmten Erkrankung gestellt, sondern ist abhangig von Art und Aus-
mald der respiratorischen Stérung (OSAS, chronische alveolare Hypoventilation,
chronische oder akute respiratorische Insuffizienz).

Die oft angefiihrte mangelnde Kooperationsfahigkeit von Kindern ist in einem erfah-
renen Zentrum meist kein Problem. Wenn die Indikation stimmt und die Beatmung
den besonderen Anforderungen eines Kindes gerecht wird, profitiert die Mehrheit der
Kinder von der Therapie und toleriert bzw. winscht sich eine Beatmung [Simonds et
al, 2000] [Mellies et al, 2003a].

11.4. Padiatrische Besonderheiten bei der Indikation zur

Tracheotomie und invasiven Beatmung

Grundsatzlich unterscheidet sich die Indikation zur Tracheotomie und invasiven Be-
atmung bei Kindern nicht von der bei Erwachsenen. Die Entscheidung fir oder ge-
gen das Tracheostoma bleibt immer ein Prozess, der gepragt wird von den individu-
ellen Einstellungen und ethischen oder auch religidsen Uberzeugungen des Kindes,

seiner Eltern und des Behandlungsteams [Simonds, 2004] [Simonds, 2005].

11.5. Studienlage und Effekte der Beatmung

Obwohl die Datenlage bis auf eine Ausnahme auf nicht-randomisierte Studien be-
schrankt ist [Ward et al, 2005], scheint gesichert, dass Kinder mit zentraler
Hypoventilation (Undine Syndrom) und mit progredienten neuromuskularen Erkran-
kungen von der aufRerklinischen Beatmung profitieren. Die Beatmung normalisiert die
Atmungsstérung und verbessert die Blutgase, verbessert den Schlaf, reduziert die
Morbiditdt und Krankenhausbehandlungstage, reduziert die Letalitdt und verbessert
die Lebensqualitat [Schafer et al, 1999] [Fauroux et al, 1995] [Paditz et al, 1997]
[Dohna-Schwake et al, 2008] [Eagle et al, 2002] [Mellies et al, 2003b] [Mellies et al,
2004] [Paditz et al, 2000] [Barbe et al, 1996] [Katz et al, 2004] [Narayanaswami et al,

83

Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fiir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit groBtmoglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fiir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung tibernehmen.



Besonderheiten in der Padiatrie

2000] [Bach et al, 1991] [Tzeng et al, 2000]. Auch wenn zu anderen Erkrankungen
Studien fehlen, kénnen ahnliche Ergebnisse zumindest auf die Erkrankungen uber-
tragen werden, bei denen die chronische ventilatorische Insuffizienz nicht mit einer

Lungenparenchymbeteiligung einhergeht (s. Tabelle 11-1, Gruppen 2-6).

11.6. Padiatrische Besonderheiten bei der Durchfuhrung einer

auBerklinischen Beatmung

Die aul3erklinische Beatmung von Kindern ist mit einigen Besonderheiten aber auch
Schwierigkeiten verbunden. Zu nennen sind die fehlende oder eingeschrankte Koo-
perations- und Kommunikationsfahigkeit von jingeren und behinderten Kindern und

Probleme mit der Technik, die oft nicht fur die Beatmung von kleinen Kindern entwi-

ckelt wurde.

Bei der Auswahl von geeigneten Beatmungsgeraten und Masken zur NIV muss bei

Kindern folgendes berlcksichtigt werden:

e Muskelschwache Kinder kdnnen viele Beatmungsgerate nicht selbststandig trig-
gern, die Beatmungsvolumina sind insbesondere bei jungeren Kindern sehr ge-
ring, gleichzeitig haben Kinder eine unregelmalige Atemfrequenz und Atemtiefe.

e Der Beatmungsbedarf andert sich standig; er ist im Wachzustand héher als im
Schlaf, im Schlaf andert sich der Bedarf abhangig vom Schlafstadium. Bei Fieber
oder Atemwegsinfekten kann der Bedarf um ein Mehrfaches steigen.

¢ Nicht alle Beatmungsgerate sind speziell flr Kleinkinder zugelassen und geeig-

net.

Konfektionierte Masken haben einen relativ hohen Totraum und passen insbesonde-
re jingeren Kindern oft nicht (kleines Gesicht, Gesichtsdeformitaten bei einigen Er-
krankungen). Das Risiko der Entwicklung einer Mittelgesichtshypoplasie ist bei Mas-
ken mit hohem Anpressdruck erhéht [Li et al, 2000] [Villa et al, 2002]. Kleinkinder,
aber auch Kinder mit Muskelerkrankungen und Immobilitdt, kbnnen sich die Beat-
mungsmaske im Notfall (Geratefehlfunktion, Stromausfall) nicht selbstandig abneh-

men.
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11.6.1. Anforderungen an die auBerklinisch Beatmung bei Kindern

Aus den unter 11.6 genannten Besonderheiten werden folgende Anforderungen ab-

geleitet:

e Das Beatmungsgerat muss zuverlassig geringe Atemvolumina generieren kén-
nen. Ein sensibler Trigger ist erforderlich, um eine assistierte Beatmung dem
wechselnden Beatmungsbedarf anzupassen, ohne die Atemarbeit wesentlich zu
erhdhen.

o Gerate mit Druckvorgabe kénnen sich einem wechselnden Atemmuster anpas-
sen und Leckagen ausgleichen und sind deshalb fast immer besser geeignet als
Gerate mit Volumenvorgabe. Publizierte Ergebnisse zur NIV bei jungeren Kin-
dern liegen Uberwiegend fir Gerate mit Druckvorgabe vor [Simonds et al, 2000]
[Mellies et al, 2003a] [Ward et al, 2005] [Dohna-Schwake et al, 2008] [Eagle et
al, 2002] [Mellies et al, 2004]. Insbesondere bei Kleinkindern ist in der Regel eine
erfolgreiche Beatmung nur mit druckgesteuerten Geraten maoglich.

¢ Wenn keine geeignete industrielle Maske gefunden werden kann, muss eine in-
dividuelle Maske angefertigt werden. Eine Neuanfertigung im Kindesalter ist we-

gen des Wachstums haufiger als im Erwachsenenalter notwendig.

11.6.2. Padiatrische Besonderheiten bei Tracheostoma und invasiver

Beatmung

Das Vorgehen und die Empfehlungen bei Kindern unterscheiden sich nicht grund-
satzlich von deen bei Erwachsenen. Kinder haben, bezogen auf ihr Kérpergewicht,
einen relativ hohen Grundumsatz und ein hohes Atemminutenvolumen. Der zusatzli-
che Atemwegswiderstand der kleinen Trachealkanilen kann zur respiratorischen
Dekompensation bei Spontanatmung bzw. verkiirzter und fehlender Spontanat-
mungsfahigkeit fuhren. Die Gefahr der Sekretverlegung steigt mit abnehmendem In-
nendurchmesser der Kanilen. Der hohe Atemwegswiderstand dieser Kanulen steigt
schon bei geringfligigen Verunreinigungen exponentiell an; lebensbedrohliche Kom-
plikationen kdnnen auftreten. Wegen ihrer relativ hohen Atemfrequenz ist der

Flissigkeitsverlust Gber die Atemwege grof3; auf eine ausreichende passive und/oder
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aktive Anfeuchtung der Atemluft muss besonders geachtet werden um Komplikatio-
nen zu verhindern.

Als Voraussetzung fur die Sprachentwicklung muss bei Sauglingen und Kleinkindern
die Kanlle so gewahlt werden, dass stets eine ausreichende Leckage durch die
Stimmritze gewahrleistet ist und die Kinder unter der Beatmung lautieren kénnen.
Relativ.  groRer Innendurchmesser der Kanlle zur Reduktion des
Atemwegswiderstandes und nicht zu groBer  AuRendurchmesser zur
Leckagebeatmung stehen in einem nicht immer leicht zu I6senden Widerspruch zu-
einander. Kanulen mit einem Innendurchmesser unter 6 mm sind nicht mit Cuff er-
haltlich.

Kanullen-assoziierte Notféalle treten haufiger als im Erwachsenenalter auf. Insbeson-
dere Sauglinge und Kleinkinder kénnen sich die Kanile selbst akzidentell entfernen,

Kleinteile kbnnen durch die Kanlle aspiriert werden oder das Lumen verlegen.

11.6.3. Besonderheiten bei der Betreuung von Kindern mit

auBerklinischer Beatmung

Die Betreuung von Kindern mit auflerklinischer Beatmung und insbesondere von
Kleinkindern und tracheotomierten Kindern erfordert eine besondere Expertise. Weil
es sich bei den Patienten meistens um mehrfachbehinderte Kinder handelt, ist die
Behandlung in einer auf die Beatmung von Kindern spezialisierten Einrichtung obli-
gat. Neben pflegerischem und arztlichem Personal mit fundierten Kenntnissen in der
Betreuung von respiratorisch insuffizienten Kindern, muss auch Infrastruktur wie z.B.
Intensivstation oder Intermediate-Care-Station, Schlaflabor und Bronchoskopie vor-
gehalten werden. Mdglichst sollte auch die Fachkompetenz in der Behandlung der
Grunderkrankung (z.B. in einem Muskelzentrum) oder der Komplikationen (z.B. Or-
thopadie) hinzugezogen werden kdnnen.
Idealerweise werden die Kinder in der Klinik und auf3erklinisch von einem multidiszip-
lindren Team betreut. Hierzu gehdren auch Sozialpadagogen, Physiotherapeuten,
Logopaden, Ernahrungsberater, Kinder- und Jugendarzte, ambulantes Pflegeteam
und ggf. eine Familienhilfe. Fur eine sichere aulderklinische Beatmung und eine In-
tegration der teilweise aufwandigen Therapie in den Alltag der Familien ist ein struk-
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turiertes Uberleitmanagement und die Unterstiitzung der Familie iber den Klinikauf-
enthalt hinaus essentiell. Dies gilt in ganz besonderem Male fur invasiv beatmete
Kinder. Auf die Unterstlitzungsmadglichkeit durch Selbsthilfeorganisationen sollte hin-
gewiesen werden. Dabei ist auch der Kontakt zu anderen betroffenen Familien sehr
hilfreich.

Vor Entlassung aus der Klinikbehandlung mussen die Eltern/Pflegepersonen ausrei-
chend geschult werden. Sie mussen in der Lage sein, die Beatmung selbststandig
durchzufiihren, zu tUberwachen, Komplikationen zu erkennen und Notfallsituationen
zu beherrschen. Ist ein Pflegedienst involviert, muss sich dieser bereits in der Klinik
mit den individuellen Besonderheiten der Therapie und den Bediirfnissen von Patient
und Familie vertraut machen.

Sofern die Versorgung eines vom Beatmungsgerat abhangigen Kindes durch eine
Pflegeeinrichtung erfolgt, missen die Fachbereichsleitung und die Versorgung vor-
rangig durch Gesundheits- und Kinderkrankenpfleger (nachrangig durch Gesund-
heits- und Krankenpfleger) mit den unter in Kapitel 6.6.1 genannten optionalen Zu-

satzqualifikationen fur die padiatrische Beatmungspflege gewahrleistet sein.

11.7. Padiatrische Besonderheiten beim Beatmungs-

monitoring

Aulerklinisch beatmete Kinder missen ein Pulsoxymeter zur Verfligung haben. Die
kontinuierliche Pulsoxymetrie wahrend der Beatmung ist zur Erkennung von Kompli-
kationen bei tracheotomierten Kindern und bei hilflosen Kindern, die Uber eine Ge-
sichtsmaske beatmet werden, obligat. Dabei sind die Betreuenden oft durch haufige
Fehlalarme gestért und in ihrer Aufmerksamkeit fir wirkliche Komplikationen beein-
trachtigt. Fehlalarme und ungenaue Messungen infolge von Bewegungsartefakten
oder schwacher Durchblutung kénnen durch die Verwendung von geeigneten Klebe-
sensoren und einem Pulsoxymeter mit einer artefakt-reduzierenden Technik weitge-
hend vermieden werden.

Die bedarfsweise Messung der Sauerstoffsattigung ist Teil des Notfallplanes. Bei

Atemwegsinfekten, Fieber, vermehrtem Sekret, Husten, Luftnot und angestrengter
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Atmung, ist damit flr die Eltern eine objektivere Einschatzung der respiratorischen
Situation mdglich. Bei einer SaO; > 95% unter Spontanatmung bei Raumluft liegt in
der Regel keine interventionsbedurftige Situation vor. Bei einer SaO, zwischen 90%
und 95% sollen die Patienten zunachst Masken-Beatmung und/oder assistiertes
Husten intensivieren. Lasst sich dadurch die Situation stabilisieren, kann die weitere
Behandlung auf3erklinisch durchgefiihrt werden. Sinkt die Sauerstoffsattigung trotz
Beatmung unter 90%, soll sofort das behandelnde Zentrum informiert bzw. aufge-
sucht werden. Es konnte gezeigt werden, dass sich durch ein ahnliches Patienten-
Protokoll die Anzahl der Pneumonien und Krankenhausaufenthalte reduzieren lief3en
[Tzeng et al, 2000]. Kinder, die bislang keine LTOT hatten und bei denen sich durch
das o.g. Procedere keine Stabilisierung der respiratorischen Situation erreichen Iasst,
sollten zuhause in dieser Situation keinen Sauerstoff erhalten. Die Sauerstoffgabe
maskiert unter Umstanden die Progredienz des zugrundeliegenden Problems und

verzdgert Diagnose und angemessene Behandlung in der Klinik.

11.8. Padiatrische Besonderheiten beim Sekretmanagement

Als Folge der pulmonalen und thorakalen Restriktion, sowie der Beteiligung der zum
Husten notwendigen exspiratorischen Muskulatur und Bauchmuskulatur, entwickeln
vor allem Kinder mit neuromuskularen Erkrankungen eine Husteninsuffizienz. Bei
Kindern mit spinaler Muskelatrophie kann, weil bei ihnen die fir die Exspiration not-
wendige Rumpfmuskulatur starker betroffen ist als das fir die Inspiration maRgebli-
che Zwerchfell, eine relevante Husteninsuffizienz schon Jahre vor einer manifesten
respiratorischen Insuffizienz auftreten.

Das Screening der Hustenfunktion durch Messung des PCF ist daher obligat. Dieser
kann durch Husten in ein handelsiibliches Asthma Peakflowmeter (unter Verwen-
dung einer Nasenklammer) einfach gemessen werden. Bei Kindern und Jugendli-
chen ist ein PCF unter 160 Litern pro Minute ein starker Pradiktor fur das Auftreten
von stationar behandlungsbedirftigen Pneumonien; ein PCF Uber 200 I/min stellt ein
negativer Pradiktor dar [Dohna-Schwake et al, 2006a].

Der Hustenstol3 kann auch bei Kindern durch maschinell assistiertes Husten effektiv
unterstitzt werden. Fur das IPPB-assistierte Husten und flir den mechanischen

Insufflator-Exsufflator (Cough Assist®, Pegaso Cough) konnten eine relevante Ver-
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besserung des Hustenstolles und die gute Akzeptanz durch Kinder gezeigt werden.
Beide Techniken sollten durch Physiotherapie erganzt werden [Dohna-Schwake et
al, 2006b] [Chatwin et al, 2003] [Fauroux et al, 2008c].

Kinder mit gehauften Infektionen der unteren Atemwege und reduziertem HustenstoR3
sollten, auch unabhangig von der Indikation fir eine Beatmung, eine Technik des
maschinell assistierten Hustens erlernen und bei dokumentierter Effektivitat das ent-
sprechende Hilfsmittel verordnet bekommen [Wallgren-Pettersson et al, 2004] [Finder
et al, 2004].

11.9. Beatmung bei zentralem Hypoventilationssyndrom

Unter dem zentralen Hypoventilationssyndrom (Central Hypoventilation Syndrome,
CHS) versteht man eine Uberwiegend auf den Schlaf begrenzte alveolare
Hypoventilation. Das erworbene CHS kann Folge von Enzephalitiden, Traumen,
zentralen Raumforderungen u.a. sein. Sehr selten ist die kongenitale Form (CCHS)
die auch als Undine's Fluch Syndrom bezeichnet wird [Gozal, 1998]. Charakteris-
tisch fir das CHS ist die verminderte oder vollstandig fehlende CO,-Atmungsantwort.
Das Ausmal der Fehlregulation reicht von leichter Hypoventilation im Schlaf bis zu
minutenlangen Apnoen mit tiefer Hypoxamie. Typischerweise kommt es im Schlaf bei
bestehender Hyperkapnie erst bei arteriellen Sauerstoffpartialdriicken von < 30
mmHg zu einer kurzfristigen Steigerung der alveolaren Ventilation [Schlafke, 1997].
Das CCHS kann sich unmittelbar postnatal manifestieren; die Kinder missen in den
ersten Lebenswochen dauerbeatmet werden bzw. lassen sich nicht von der maschi-
nellen Beatmung entwdhnen, was die Tracheotomie zur Folge hat. Meist entwickelt
sich im weiteren Verlauf eine zunehmend suffiziente Atmung im Wachzustand und
die Beatmung kann auf den Schlaf begrenzt werden. In einigen Fallen entwickelt sich
ein CCHS auch erst in den ersten Lebensmonaten.

Manifestiert sich das CCHS nicht unmittelbar postpartal wird die Hypoventilation hau-
fig verkannt und die Grundkrankheit wird erst durch eine pulmonale Hypertension mit
Cor pulmonale manifest. Zerebrale Folgeschaden mit geistiger Retardierung und ze-
rebralen Anfallsleiden sind maéglich.

Die Differenzierung der zentralen Hypoventilation von einer neuromuskuldren
Hypoventilation erlaubt der polysomnographische Nachweis des fehlenden Anspre-

chens auf steigende inspiratorische COj,-Konzentrationen. Im Gegensatz zur
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Hypoventilation bei neuromuskuldren Erkrankungen ist die Hypoventilation im Non-
REM Schlaf am ausgepragtesten und bessert oder normalisiert sich im REM-Schlaf.
Bei der angeborenen Form wird zunachst meist intubiert und Wochen bis Monate
spater tracheotomiert und wahrend des Schlafes maschinell beatmet. Die Negativ-
druckbeatmung und die Phrenicusstimulation fliihren besonders im REM-Schlaf zu
Obstruktionen im Bereich der oberen Atemwege, so dass meist zusatzlich eine
CPAP-Therapie nétig wird. Zunehmend setzt sich heute bereits beim Saugling und
Kleinkind die NIV durch. Ist dies primar nicht mdglich, kdnnen die Kinder oft im
Schulalter auf die NIV umgestellt werden [Paditz et al, 1997] [Schéafer et al, 1999]. In
leichteren Fallen kann eine kontrollierte Sauerstofftherapie ausreichen. Dabei sollte
dann die SaO; nicht unter 90 % fallen, der PCO, transkutan oder endexspiratorisch
Uberwacht werden und sich im Schlaf keine respiratorische Azidose entwickeln
[Gozal, 1998].

Bei der Beatmung von Patienten mit CHS muss beachtet werden, dass die Kinder im
REM-Schlaf eine zunehmende Eigenatmung entwickeln. Bei assistierten Beat-
mungsverfahren kommt es wahrend des REM-Schlafes deshalb regelmafig zu einer
deutlichen maschinellen Hyperventilation. Eine kontrollierte Beatmung mit Volumen-
vorgabe ist deshalb bei CHS besonders geeignet und gewahrleistet eine gleichmafi-
ge Ventilation. Da die meisten Kinder vital von der Beatmung abhangig sind, ist eine
kontinuierliche Uberwachung von zumindest der Sauerstoffsattigung, ggf. auch des
PT.CO- essentiell [Schafer et al, 1996].

11.10. Zusammenfassung

Bei Kindern ist eine CRI in der Regel Folge einer komplexen, oft progredienten
Grunderkrankung. Diagnostik, Beurteilung der Prognose, Indikationsstellung, Einlei-
tung einer Beatmung und die langfristige medizinische und pflegerische Betreuung
von beatmeten, meist mehrfach behinderten Kindern erfordern eine angemessene
Infrastruktur, eine angepasste Technik, sowie besondere Kenntnisse und Fertigkei-
ten. Insbesondere tracheotomierte und/oder beatmete Sauglinge und Kileinkinder
bendtigen eine hohe Aufmerksamkeit, engmaschige Kontrolle und sicheres
Monitoring.

Padiatrische Patienten unterscheiden sich also in vielerlei Hinsicht von Erwachsenen

und ihre Behandlung sollte deshalb in einem multidisziplindren Team aus Kinderarz-
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Besonderheiten in der Padiatrie

ten, Kinderkrankenpflegepersonal, Physiotherapeuten und anderen Berufsgruppen
mit entsprechender Erfahrung und Zusatzqualifikation erfolgen. Eine sichere und er-
folgreiche aulRerklinische Beatmung muss das familidre und hausliche Umfeld des
Patienten berlcksichtigen und durch medizinische, pflegerische und psychosoziale
Unterstutzungsangebote begleitet werden.

Die Bildung von padiatrischen Kompetenzzentren, die eine aulRerklinische Beatmung
einleiten, die Behandlung des Kindes koordinieren und mit Kinder- und Jugendarz-
ten, ambulanten Pflegediensten, Pflegeeinrichtungen, Sozialdiensten und heimatna-
hen Kliniken zusammenarbeiten, kann die Versorgung von langzeitbeatmeten Kin-

dern verbessern.
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Besonderheiten in der Padiatrie

Tabelle 11-1: Padiatrische Erkrankungen die mit einer Ateminsuffizienz einhergehen

und eine Beatmung notwendig machen kénnen [Wallgren-Pettersson et al, 2004]

1. Lungenerkrankungen
e Zystische Fibrose
¢ Bronchopulmonale Dysplasie

2. Neuromuskulare Erkrankungen
e Duchenne Muskeldystrophie
Spinale Muskelatrophie
Kongenitale Muskeldystrophie
Myotone Dystrophie
Myopathien (Kongenitale, mitochondrale, Speicherkrankheiten)

3. Erkrankungen und Syndrome mit primarer und sekundarer Thoraxdeformitat
¢ Asphyxierende Thoraxdystrophie
e Achondroplasie

McCune-Albright Syndrom

Infantile Zerebralparese

Meningomyelocele

4. Zentrale Atemregulationsstérungen

Kongenitale zentrale Hypoventilation (Undine-Syndrom)

Erworbene zentrale Hypoventilation nach Trauma, Enzephalitis, ZNS-Degeneration
Hydrocephalus mit erh6htem Hirndruck

[ ]
[ ]
[ ]
¢ Arnold-Chiari-Malformation

5. Obesitas Hypoventilation-Syndrom
¢ Alimentare Adipositas per magna
e Prader-Labhard-Willi Syndrom

6. Erkrankung mit primar nicht korrigierbarer Obstruktion der oberen Atemwege

(wenn CPAP-Therapie unzureichend)
¢ Down-Syndrom
Mitochondriopathien
Mittelgesichtshypoplasien (Pierre-Robin-Sequenz u.a.)
Alimentare Adipositas per magna
Prader-Labhard-Willi Syndrom
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Aulerklinische Beatmung bei CRI - Ethische Betrachtungen

12. AuBerklinische Beatmung bei CRI - Ethische Be-
trachtungen
12.1. Hintergrund

Die Prognose von Patienten mit CRI und aulRerklinischer Beatmung ist haufig einge-
schrankt. Vor diesem Hintergrund bekommt die gesundheitsbezogene Lebensqualitat
eine besondere Bedeutung. Von den Patienten selbst wird unter auf3erklinischer Be-
atmung die korperliche Lebensqualitat oft als reduziert, die mentale und psychische
Lebensqualitat krankheitsabhangig jedoch teilweise als gut eingeschéatzt [Windisch et
al, 2003b]. Die auBerklinische Beatmung bietet einerseits die Chance, das Ausmal
der CRI und die Lebensqualitat deutlich zu verbessern [Windisch, 2008], sie birgt
aber auch die Gefahr, das Leiden des Patienten unndtig zu verlangern und ein war-
devolles Sterben am Ende einer langen Krankengeschichte zu verhindern [van der
Heide et al, 2003].

Auch am Lebensende kommt dem Beatmungszugang eine wichtige Bedeutung zu
[Scala et al, 2008]. Der invasive bzw. nichtinvasive Beatmungszugang kann zur rele-
vanten Beeintrachtigung der Lebensqualitat fuhren. Im individuellen Einzelfall ist da-
her zu priifen ob berechtigte Aussicht besteht, dass sich die Lebensqualitat durch

eine Umstellung auf den jeweils alternativen Beatmungszugang verbessern lasst.

12.2. Aufklarung des Patienten

Bei Erkrankungen im fortgeschrittenen Stadium und/oder mit rascher Progredienz der
CRI ist die patientenorientierte Aufklarung und Information von zentraler Bedeutung.
Der spezialisierte Arzt muss im Dialog den Patienten und seine Angehorigen Uber
drohende respiratorische Notfallsituationen und therapeutische Optionen fir das
Endstadium der Erkrankung informieren. Die Einbeziehung von Bezugspersonen des
Patienten in diesen Kommunikationsprozess setzt das Einverstandnis des Patienten
voraus. Sind Betreuer oder Gesundheitsbevollmachtigte (vgl. § 1904 Abs. 2 BGB)
bestellt, so missen sie in diesen Dialog eingebunden werden.

Ein einmaliges Gesprach zum Diagnosezeitpunkt reicht in der Regel nicht aus; auch
im weiteren Verlauf missen regelmalig Informations- und Beratungsgesprache an-
geboten werden, damit eine Atmosphare des Vertrauens und der Verbindlichkeit ent-
stehen kann.

Es ist ein praktikables Konzept zum weiteren Vorgehen zu formulieren, unter Berlck-

sichtigung des tatsachlichen bzw. mutmalilichen Willens des Patienten. Hierbei sind
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die Einschatzungen des Behandlungsteams, der Bezugspersonen des Patienten und

— wenn vorhanden — seiner Vertreter mit einzubeziehen.

12.3. Arztliche Kommunikation in der End-of-Life-Care

Auch aus arztlicher Sicht geht es in der kritischen Endphase des Lebens nicht mehr
primar um die Bereiche Management der Organerkrankungen oder medizintechni-
sche Herausforderungen, sondern um Sozialkompetenz und Fahigkeit zur Kommuni-
kation. In der Kommunikation zwischen Arzt und Patient ist es in jingerer Vergan-
genheit zum Paradigmenwechsel gekommen, der allerdings noch nicht generell voll-
zogen ist. An die Stelle des friiher vorherrschenden paternalistischen Konzeptes der
Arzt-Patienten-Beziehung, das die Fremdbestimmung des Patienten durch den be-
treuenden Arzt als Autoritat beinhaltete, tritt zunehmend der Dialog des Arztes mit
dem mundigen und autonomen Patienten und seiner Familie und die vorrangige Be-
ricksichtigung der Interessen des Patienten [Truog et al, 2008].

Auch in der letzten Lebensphase ist die zeitgemalie Arzt—Patient-Beziehung partner-
schaftlich, wobei die arztliche Kompetenz, aber auch klare Auerungen zur Prognose
gerade bei Fragen zum Lebensende und die arztliche Firsorgepflicht weiter unver-
zichtbar bleiben. In den im Jahr 2004 verdffentlichen Grundsatzen der Bundesarzte-
kammer zur arztlichen Sterbebegleitung [Bundesarztekammer, 2004] heil’t es: ,Die
Unterrichtung des Sterbenden Uber seinen Zustand und mdgliche MaRnahmen muss
wahrheitsgemaf sein, sie soll sich aber an der Situation des Sterbenden orientieren
und vorhandenen Angsten Rechnung tragen.“ Der Arzt muss auch kritisch priifen,
dass nicht seine eigene Scheu vor einem solchen Gesprach die Einschatzung der
Zumutbarkeit fr den Patienten beeinflusst. Grundvoraussetzung fiir die gemeinsame
Entscheidungsfindung sind Informationsaustausch und Wissensvermittlung zwischen
Arzt und Patient. Die Kommunikation muss den kognitiven und intellektuellen Fahig-
keiten des Patienten entsprechen. In einer gelungenen Kommunikation werden je-
doch nicht nur Wissen vermittelt, sondern auch Angste des Patienten angesprochen
[Floer et al, 2004].

Eine entscheidende Voraussetzung fir die gelungene Betreuung von Patienten am
Lebensende ist die enge Zusammenarbeit mit dem Pflegefachpersonal, d.h. die In-
tegration der Pflegekréfte in das Behandlungsteam. In diesem Zusammenhang wur-
den in der Literatur folgende ,Domanen® bzgl. des Umgangs mit Patienten am Le-
bensende und den Bezugspersonen formuliert (Tab. 12-1) [Clarke et al, 2003] [Sin-
ger et al, 1999].
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12.4. Verfassen einer Patientenverfiigung

Den Patienten und deren Angehdrigen und Bezugspersonen muss frihzeitig vermit-
telt werden, dass sich im Fall einer respiratorischen Notfallsituation eine nicht gewoll-
te Intubation mit sich potentiell anschlieRender Langzeitbeatmung am sichersten
durch eine prazise Willenserkldrung mit konkreten Verhaltensvorgaben (Patienten-
verfugung) verhindern lasst.

Die Patientenverfiigung sollte unter sachkundiger, insbesondere arztlicher Beratung
formuliert werden. Letzteres sollte in der Patientenverfigung dokumentiert sein. Pati-
enten und deren Angehorige sollten auf Informationsangebote zu Patientenverfligun-
gen, z. B. Veranstaltungen und Broschlren, hingewiesen werden. Die Internetseite
des Bundesministeriums fur Gesundheit (http://www.bmg.bund.de) ist in diesem Zu-

sammenhang zu empfehlen [Humanistischer Verband Deutschlands, 2009].

12.5. Der einwilligungsunfahige Patient

Ist der Patient weder kommunikations- noch willensfahig, wird er von einem Gesund-
heitsbevollmachtigten oder einem vom Gericht bestellten Betreuer, der in der Regel
ebenfalls medizinischer Laie ist, vertreten.

Mit einer Vorsorgevollmacht bevolimachtigt eine Person eine andere Person, im Falle
einer Notsituation alle oder bestimmte Aufgaben fir den Vollmachtgeber zu erledi-
gen. Der Betreuer bzw. der Gesundheitsbevollmachtigte sind gehalten, den tatsachli-
chen oder mutmalRlichen Willen eines entscheidungsunfahigen Patienten zum Aus-
druck zu bringen. Im begriindeten Einzelfall kann ein Behandlungsrickzug oder -
abbruch auch ohne Einwilligung des Patienten erfolgen, wenn er im Einvernehmen
mit dem Vertreter des einwilligungsunfahigen Patienten dem mutmafRlichen Willen
des Patienten entspricht [Bundesarztekammer, 2004].

Neben dem, von der bevollmachtigten Person vorgetragenen, mutmaflichen Willen
des einwilligungsunfahigen Patienten ist vor allem die Patientenverfligung richtungs-
weisend fur das Handeln der beteiligten Personen. Die in einer Patientenverfigung
zum Ausdruck gebrachte Ablehnung einer Behandlung ist fiir den Arzt bindend, so-
fern die konkrete Situation derjenigen entspricht, die der Patient in der Verfigung
beschrieben hat und keine Anhaltspunkte fur eine nachtragliche Willensanderung
erkennbar sind. Die Patientenverfigung ist umso verbindlicher flr den behandelnden
Arzt, je konkreter der geduRerte Wille formuliert ist; dies gilt insbesondere dann,

wenn eine sachkundige Beratung dokumentiert wurde.
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In der Patientenverfligung sollte jedoch darauf hingewiesen werden, dass im Falle
einer prinzipiell reversiblen Krise (z.B. in Form einer behandelbaren Pneumonie) un-
ter Umstanden sowie unter Bericksichtigung der individuellen Situation eine zeitlich
begrenzte Intervention, wie z.B. Tracheotomie zur invasiven Beatmung, vom Patien-

ten nicht kategorisch abgelehnt wird.

12.6. Abbruch und Begrenzung der Beatmung

Besteht bei Patienten mit aul3erklinischer Beatmung am Lebensende keine Hoffnung
zumindest auf Stabilisierung der Lebensqualitdt gemessen an den Vorstellungen des
betroffenen Patienten, ist es in dieser Situation ethisch vertretbar, eine Therapieziel-
anderung in Form von Therapiebegrenzung bzw. -abbruch zu diskutieren und ggf.
vorzunehmen [Schonhofer et al, 2006]. Therapieabbruch (,withdrawing®) bedeutet
hierbei, dass eine laufende Therapie (z.B. Beatmung und Sauerstoffgabe) reduziert
und schliel3lich beendet wird. Therapiebegrenzung (,withholding“) bedeutet, dass
eine in anderen Fallen indizierte Therapie nicht begonnen wird.

Eine einmal begonnene Beatmung muss weder zwangslaufig oder automatisch fort-
gefuhrt werden, noch muss sie mdglicherweise ,abgebrochen” oder ,entzogen* wer-
den. Vielmehr sollte die Beatmungstherapie wie andere Behandlungen (Tabletten-
einnahme, bolusmaRige Nahrungszufuhr (PEG), Infusionstherapie oder &hnliches) in
regelmaRigen Abstanden (z.B. taglich, bei den Uberprifungen der Geréateeinstellung)
unter strenger Berlcksichtigung des Patientenwillens auf ihre anhaltende Berechti-
gung/Indikation Gberprift werden.

Der Bundesgerichtshof hat schon 1991 entschieden, dass bei aussichtsloser Prog-
nose Sterbehilfe entsprechend dem erklarten oder mutmaRlichen Patientenwillen
durch die Nichteinleitung oder den Abbruch lebensverlangernder Malnahmen (u.a.
Beatmung) geleistet werden darf, um dem Sterben, ggf. unter wirksamer Schmerz-
medikation, seinen naturlichen, der Wiirde des Menschen gemafen, Verlauf zu las-
sen [Bundesgerichtshof, 1991]. In diesem Zusammenhang besteht erfahrungsgeman
bei vielen Beteiligten noch ein gravierendes Informationsdefizit [Kutzer K, 2005]. Arz-
te und Pflegepersonal sollten ihre Entscheidungen in Kenntnis der geltenden Rechts-
lage treffen und sind dartber hinaus gehalten, sich zu den unterschiedlichen Begrif-

fen ,aktive, passive und indirekte Sterbehilfe* hinreichend zu informieren.

96

Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit groRtmdglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fiir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung tibernehmen.



Aulierklinische Beatmung bei CRI - Ethische Betrachtungen

12.7. Der Sterbeprozess wahrend oder nach Beatmung

Mit einer Diskonnektion vom Beatmungsgerat ist nicht zwangslaufig das unmittelbare
Sterben verbunden. Manchmal stabilisieren sich Patienten nach der Diskonnektion
vom Beatmungsgerat auf niedrigem Niveau und sterben erst Tage oder sogar Wo-
chen spater auf Normalstation, in pflegerischen Einrichtungen oder im Idealfall in ver-
trauter hauslicher Umgebung [Schonhofer et al, 2002b]. Da die Mehrheit der Patien-
ten jedoch in unmittelbarem zeitlichen Zusammenhang nach Therapieabbruch stirbt,
sollte ein gesonderter Bereich vorhanden sein, wo Patienten im Beisein ihrer Ange-
hdrigen ein wirdiges Sterben erméglicht wird. Von diesem Ziel ist die Realitat jedoch
weit entfernt und die Verantwortlichen duiirfen nicht nachlassen, solche Raumlichkei-
ten einzufordern.

Nicht nur durch die definitive Beendigung, sondern auch durch kontinuierliche Reduk-
tion des Grades der maschinellen Beatmungsunterstitzung kann der Sterbeprozess
erm@glicht werden. In diesem Zusammenhang existieren, abhangig vom kulturellen
Umfeld, unterschiedliche Konzepte zum pharmakologischen Management bei der
Beendigung der Beatmungstherapie. Dyspnoe, Agitation und Schmerzen sollten in
jedem Fall durch praemptive Gabe von potenten Analgosedativa symptomorientiert
therapiert werden [Miller-Busch, 2006]. Es ist vernilinftig, die maschinelle Beatmung
nicht abrupt zu beenden, sondern den Grad der maschinellen Unterstitzung allmah-
lich zu reduzieren, es damit zur Hyperkapnie, Azidose und zunehmenden Sedierung
kommen zu lassen und so das Sterben zu ermdglichen.

Wurde bei Patienten entschieden, die Beatmung zu beenden, sollten alle Mdglichkei-
ten und die in Tab. 12-2 aufgefiihrten Prinzipien der Palliativmedizin genutzt werden
[Levy, 2000]. Analog hierzu sei auf den Expertenstandard Schmerzmanagement in
der Pflege hingewiesen [Deutsches Netzwerk fir Qualitdtsentwicklung in der Pflege
(DNQP), 2004], der eine interdisziplinare Zusammenarbeit im Hinblick auf eine

Schmerztherapie optimiert.

12.8. AuBerklinische Beatmung in den letzten Lebensmonaten

Die letzten Wochen und Monate des Lebens zu Hause unter aulRerklinischer Beat-
mung sind sowohl fur den Patienten als auch fur die betreuenden Angehdrigen haufig
mit vielen Schwierigkeiten verbunden. Eine sehr aktuelle multizentrische, italienische
Arbeit hat kirzlich eine Angehérigenbefragung von 168 verstorbenen Patienten zu
den letzten drei Lebensmonaten unter auferklinischer Beatmung durchgeflihrt

[Vitacca, 2009]. Die Beteiligung an der Studie war mit 98,8% extrem hoch, was das

97

Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind systematisch entwickelte

Hilfen fiir Arzte zur Entscheidungsfindung in spezifischen Situationen. Sie beruhen auf aktuellen wissenschaftlichen
Erkenntnissen und in der Praxis bewahrten Verfahren und sorgen fir mehr Sicherheit in der Medizin, sollten aber auch
dkonomische Aspekte beriicksichtigen. Die "Leitlinien" sind fiir Arzte rechtlich nicht bindend und haben daher weder
haftungsbegriindende noch haftungsbefreiende Wirkung.

Die AWMF erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit groRtmdglicher Sorgfalt - dennoch kann die
AWMF fiir die Richtigkeit - insbesondere von Dosierungsangaben - keine Verantwortung tibernehmen.



Aulierklinische Beatmung bei CRI - Ethische Betrachtungen

Bedurfnis der Angehdrigen reflektiert, sich Uber die Erfahrung am Lebensende ihres
Angehérigen auszutauschen. Uber 80% der Patienten verspiirten trotz der Beatmung
Luftnot. Interessanterweise war dies unter nichtinvasiver Beatmung deutlich haufiger
als unter invasiver Beatmung. Die Patienten schienen sich ihrer Situation und auch
ihrer Prognose in den meisten Fallen bewusst zu sein. Dennoch wurden 54% der
Patienten in der Phase der finalen klinischen Verschlechterung hospitalisiert, zum
Teil sogar intensiv-medizinisch behandelt. Wiederbelebungsmalinahmen wurden bei
27% der Patienten durchgefiihrt. Dartber hinaus hat die Studie gezeigt, dass es fur
viele Familien auch finanzielle Engpasse in der Patientenbetreuung am Ende des
Lebens gegeben hatte. Es wurde daher klar formuliert, dass zukinftige Studien zu
diesem Themenkomplex notwendig sind und dass nach Mdglichkeiten gesucht wer-
den muss, die Lebensqualitat in den letzten Lebenswochen zu verbessern, unnétige
Krankenhausaufnahmen zu vermeiden und die Bedurfnisse der gesamten Familie zu
bertcksichtigen [Windisch, 2009b].
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12.9. Empfehlungen

Bei weit fortgeschrittener oder rasch progredienter CRI missen Patienten und deren
Angehorigen frihzeitig Uber drohende respiratorische Noffallsituationen und thera-

peutische Optionen fiir das Endstadium der Erkrankung informiert werden.

Eine partnerschaftliche Beziehung zwischen Patienten, Arzt und Pflegekraft ist auch
in der letzten Lebensphase notwendig, wobei arztliche Kompetenz, aber auch klare
AuRerungen zur Prognose gerade bei Fragen zum Lebensende und die arztliche

Fursorgepflicht weiter unverzichtbar bleiben.

Die in einer Patientenverfigung zum Ausdruck gebrachte Ablehnung einer Behand-
lung ist fir den Arzt bindend, sofern die konkrete Situation derjenigen entspricht, die
der Patient in der Verfligung beschrieben hat, und keine Anhaltspunkte flir eine nach-

tragliche Willensanderung erkennbar sind.

Bei Begrenzung (withholding) oder Abbruch (withdrawing) der Beatmung miissen die
Prinzipien der Palliativmedizin unter Nutzung von medikamentéser praemptiver The-
rapie von Dyspnoe, Agitation und Schmerzen in Kombination mit nicht-

medikamentésen Therapieoptionen angewendet werden.

Es sollte ein gesonderter raumlicher Bereich vorhanden sein, in dem Patienten im

Beisein ihrer Angehdrigen ein wirdiges Sterben ermdglicht wird.
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Aulierklinische Beatmung bei CRI - Ethische Betrachtungen

Tabelle 12-1: Domanen im Umgang mit Patienten am Lebensende

Patienten- und Familien-orientierte Entscheidungsfindung

Emotionale und praktische Unterstutzung

Symptom- und Komfort-orientierte Pflege

Adaquate Schmerz- und Symptomtherapie

Vermeidung der unnétigen Verlangerung des Sterbens

Autonomie des Patienten

Reduktion der Belastung und Unterstitzung der Beziehung zu den Angehdrigen

Spirituelle, emotionale und organisatorische Unterstitzung durch das Behandlungs-

team

Tabelle 12-2: Wichtige Prinzipien der Palliativmedizin; nach [Levy, 2000]

Freiheit von Schmerz und Agitation

Keine Beschleunigung, aber auch keine Verzégerung des Sterbens

Anerkennung von Leben und Sterben als physiologische Prozesse

Integration von psychologischen und spirituellen Aspekten

Unterstltzung des Lebens bis zum Ende und Unterstiitzung der Angehdrigen
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