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Nichtinvasive Selbstbeatmung — erfolgreiche Uberbriickungshilfe
in der Wartezeit vor Lungentransplantation?

Matthias Wiebel!, Gerhard Laier-Groeneveld?, Bernd Schénhofer?, Maritta Orth*, Ortrud Karg?®

Zusammenfassung. Hintergrund: Die nichtinvasive Selbstbeatmung wird zur Therapie des ventilatorischen Ver-
sagens bei Storungen der Atempumpe erfolgreich eingesetzt. Fiir primir pulmonale Erkrankungen ist die Wirk- l
samkeit nicht gesichert. Dennoch wird die intermitterende Selbstbeatmung in der Wartephase vor Lungen-
transplantation, gleichsam zur ,,Uberbriickung®, wiederholt als geeignet beschrieben.

Patienten und Methode: Wir berichten iiber 20 Patienten aus fiinf Zentren, bei denen vor einer zu planenden
Lungentransplantation die intermittierende Selbstbeatmung eingesetzt wurde.

Ergebnisse und Schlufifolgerung:Bei 14 Patienten wurde die intermittierende Selbstbeatmung als effektiv ange-
sehen. Von diesen wurden mittlerweile vier transplantiert nach einer Wartezeit von bis zu zwei Jahren. Weite-
re vier Patienten warten unter intermittierender Selbstbeatmung seit etwa einem Jahr. Zwei Patienten befinden
sich noch in der Entscheidungsphase, ein Patient fithrt trotz Ablehnung die intermittierende Selbstbeatmung
fort. Es verstarben drei Patienten. In der Gruppe der ineffektiven intermittierenden Selbstbeatmung wurden
zwei Patienten erfolgreich transplantiert, allerdings nach nur zwei bzw. drei Monaten. Die tibrigen vier Patien-
ten sind verstorben. Somit scheint die intermitterende Selbstbeatmung fiir eine erheblichen Zahl der Patienten

vor Lungentransplantation geeignet zu sein, die Zeit des Uberlebens zu verlingern.
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Summary. Non-Invasive Positive Pressure Ventilation — a
Awaiting Lung Transplantation?

Still

non-invasive intermittent ventilation is re

performed.

Successful Therapy for Bridging while

Background: Non-invasive mechanical ventilation is used with success for
ventilatory failure due to derangements of the respiratory pump. Efficacy in pulmonary diseases is controversial.

ported as a mean of bridging the period till lung transplantation can be

Patients and Methods: We report of 20 patients from 5 centers who were treated with non-invasive intermit-
tent ventilation while lung transplantion was planned.

Results and Conclusion:Non-invasive intermittent ventilation was
are transplanted after up to 2 years, 4 are still waiting, 2 have not
1 continued non-invasive intermittent ventilation after refusal to be
non-successful non-invasive intermittent ventilation 2 patients were
remaining 4 patients died. It seems that non-invasive i

period of survival while waiting for lung transplantation.

m Verlauf chronischer Erkrankun-

gen der unteren Atemwege oder des
Lungenparenchyms entwickelt sich eine
Stérung des Gasaustausches. Neben
der erhdhten Last durch Atemwegs-
und Gewebewiderstinde wird die
Atempumpe durch die Steigerung des
Atemminutenvolumens infolge des
MiBverhiltnisses zwischen Perfusion
und Ventilation belastet. Das pulmo-
nale und ventilatorische Versagen tritt
im Terminalstadium von Atemwegser-
krankungen (chronisch obstruktive Lun-
generkrankungen, Emphysem, Bron-
chiektasie) und Lungengeriisterkran-
kungen ein. Einzige therapeutische
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seen as successful in 14 patients. Of these 4
yet entered a lung transplantation program,
enlisted, 3 meanwhile died. In the group of
transplanted after a short waiting period. All
ntermittent ventilation may be helpful in prolonging the
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Option ist in dieser Situation die Lun-
gentransplantation, die jedoch wegen
des Mangels an Spenderorganen lingere
Wartezeiten erforderlich macht. Die
mechanische Ventilation kann zwar ab-
helfen, doch hat sich gezeigt, daB8 die
invasive Beatmung bis zur Lungentrans-
plantation zu schweren septischen
Komplikationen fiihren kann. Invasiv
beatmete Patienten werden daher nur
sehr selten transplantiert. Als Zwi-
schenlosung, gleichsam zur Uber-
briickung, wird die nichtinvasive inter-
mittierende Selbstbeatmung mittels Na-
senmaske eingesetzt. Die nichtinvasive
Beatmung hat sich bei der Therapie der
Ateminsuffizienz durch thorakalrestrik-
tive und neuromuskulire Erkrankun-
gen als sehr effektiv erwiesen. Der vor-
liegende Bericht erfaBt Erfahrungen aus
finf Zentren, die im Arbeitskreis

Heimbeatmung und Respiratorent-
wohnung zusammenarbeiten. Ziel un-
serer Untersuchung ist es, Nutzen und
Effektivitit in der retrospektiven Analy-
se besser einzugrenzen. Es werden die
Daten von Patienten, bei denen eine
Lungentransplantation geplant ist und
die eine intermittierende Selbstbe-
atmung bendtigen, zusammengestellt.

Patienten und Methoden

Wir berichten iiber 20 Patienten mit
Lungenerkrankungen im Terminalsta-
dium, bei denen die intermittierende
Selbstbeatmung vor einer geplanten
Lungentransplantation eingesetzt wurde
(Tabelle 1). Es handelte sich um sechs
Frauen und 14 Minner im Alter von 23
bis 53 Jahren. Zehn Patienten litten an
einer chronisch obstruktiven Lungener-
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Patienten: 20 aus 5 Zentren
Alter 23 bis 54 Jahre

Diagnosen:

— Chronisch obstruktive Lungenerkrankung 10 (2 o:1-Antitrypsin-Mangel)
— Bronchiektasie 6 (2 Kartagener-Syndrom, 3 zystische Fibrose)

— Lungenfibrose 4 (2 Histiozytosis X,1 Lymphangioleiomyomatose,
1 idiopathische fibrosierende Alveolitis)

krankung oder Emphysem (zwei al-
Antitrypsin-Mangel), fuinf Patienten an
Bronchiektasie (zwei Kartagener-Syn-
drom, zwei zystische Fibrose), vier Pa-
tienten an Lungengeriisterkrankung
(zwei Histiozytosis X, eine Lymphan-
gioleiomyomatose, eine idiopathische
fibrosierende Alveolitis).

Atemmechanisch lag meist eine
schwere obstruktive Ventilationsstorung
und Uberblihung vor. Die Mundokklu-
sionsdriicke waren nachteilig verscho-
ben. P 0,1 war als Ausdruck der erhebli-
chen Last bei Ruheatmung erhoht,
wihrend Pi, als Zeichen der vermin-
derten Kapazitit eingeschrinkt war, be-
dingt durch Uberblihung und mogli-
cherweise Ermiidung der Atempumpe
(Tabelle 2).

Zum Zeitpunkt der Datenerfassung
waren von den 20 Patienten 16 in einer
Transplantationsliste  aufgenommen.
Fiir zwei Patienten lief der Entschei-
dungsprozeB; weitere zwei wurden ab-
gelehnt.

Die Indikation zur intermittierenden
Selbstbeatmung wurde gestellt, wenn
die Symptome der respiratorischen
Insuffizienz so gravierend waren, dalB3
eine vitale Bedrohung eintrat. Die
Effektivitit der intermittierenden Selbst-
beatmung wurde an der Besserung der
Blutgase am Tag und in der Nacht
sowie der subjektiven Beschwerden,
mithin der Akzeptanz der intermittie-
renden Selbstbeatmung, gemessen.

Ergebnisse

Die intermittierende Selbstbeatmung
war effektiv bei 14 Patienten. Volu-

menkontrolliert beatmeten sich zwolf
Patienten,  druckunterstiitzt ~ zwei
Patienten. Die tigliche Beatmungsdau-
er. schwankte zwischen zehn und 20
Stunden. Bei sechs Patienten war die
intermittierende Selbstbeatmung nicht
erfolgreich, obwohl zum Teil verschie-
dene Methoden eingesetzt wurden
(Unterdruck, nCPAP, druck- und vo-
lumenkontrolliert). Fir das Scheitern
war zum einen die subjektive Beein-
trachtigung bei hohen Beatmungs-
driicken und -volumina, zum anderen
die Verschlechterung des Gasaustau-

sches mit Atemnot zu nennen. Zwel

Patienten gentigte eine befristete inter-
mittierende Selbstbeatmung (drei und
21 Tage), um eine akute respiratorische
Verschlechterung zu iiberwinden. Von
diesen muBte ein Patient sechs Monate
spiter die intermittierende Selbstbeat-
mung auf Dauer einsetzen.

Insgesamt wurden sechs Patienten
transplantiert. Die Dauer bis zur Lun-
gentransplantation lag fiir die effektiv
Beatmeten zwischen drei und 24 Mo-
naten, wihrend die zwei nichteffektiv
Beatmeten nur zwei bzw. drei Monate
warteten.

Unter intermittierender Selbstbe-
atmung iiberleben vier Patienten, die in
der Liste aufgenommen waren, seit elf
bis 14 Monaten; weitere zwei Patienten
verstarben nach vier Monaten. Ein Pati-
ent, der nur 21 Tage die intermittieren-
de Selbstbeatmung zur Uberwindung
einer akuten Rechtsherzdekompen-
sation bendtigte, verstarb zwolf Monate
spater, ohne er-neut eine Hyperkapnie
zu entwickeln. Zwei Patienten konnten
sich nach neun- bzw. 19monatiger

PaCO, (Torr) 62 +12
PaO, (Torr) 51 +15
FEV1 (L) 0,62 +0,23
P 0,1 (kPa) 0,80 +0,32
Pirmax (kPa) 5,31 +2,39
PO1/P O e (%) 24,7 +10,7

n=20

n=20

n=16

n=9

n=9 Tabelle 2. Parameter der Lun-

n=9 genfunktion vor Beginn der inter-
mittierenden Selbstbeatmung.

Tabelle1. Patientendaten und Grundleiden.
COLD = chronic obstructive lung disease.

Selbstbeatmung noch nicht zur Aufnah-
me in eine Transplantationsliste entsch-
lieBen. Eine Patientin fiihrte auch nach
Ablehnung der Aufnahme in die Trans-
plantationsliste die Selbstbeatmung fort
(15 Monate).

Alle vier verbleibenden Patienten mit
ineffektiver intermittierender Selbstbe-
atmung verstarben innerhalb von vier
Monaten.

Bezogen auf die Grundleiden, war
ein Unterschied der Effektivitit der in-
termittierenden Selbstbeatmung nicht
erkennbar. Auch das Alter schien ohne
EinfluB zu sein (Tabellen 3 bis 6).

Diskussion

Die vorliegenden Erfahrungen aus fiinf
pneumologischen Zentren ergeben das
Bild dhnlicher therapeutischer Strate-
gien bei pulmonalem und ventilatori-
schem Versagen vor Lungentransplan-
tation.

Die Effektivitit der intermittieren-
den Selbstbeatmung ist abhingig von
einer ausreichenden Koppelung zwi-
schen der Maske als Beatmungszugang
und dem Patienten. Nur wenn die
subjektive Atemnot gebessert wird, ist
ein lingerfristiger Einsatz zu erwarten.
Des weiteren muf3 die Verbesserung
des Gasaustausches gelingen. Beide
Bedingungen kénnen jedoch nicht re-
gelhaft erzielt werden.

Unabhingig von der Planung einer
Lungentransplantation wurde die inter-
mittierende Selbstbeatmung als Instru-
ment der Langzeittherapie bei fortge-
schrittener chronisch obstruktiver Lun-
generkrankung untersucht [3]. Bei
Bronchiektasie blieb die Prognose trotz
Selbstbeatmung (auch i{iber Tracheo-
stoma) beschrankt [4]. Nur im Einzel-
fall wird bei dieser Patientengruppe die
intermittierende Selbstbeatmung ohne
die Planung einer Lungentransplantati-
on eingesetzt werden. Zur Effektivitit
bei fibrosierenden Lungengeriister-
krankungen liegen nur geringe, eher
enttiuschende Erfahrungen vor. Die
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Nichtinvasive Status Transplantiert Liste Abgelehnt  Diskussion
Selbstbeatmung
Effektiv Lebt 4 4 1 2
Erkrankung* 2111 1/3/- -/1/- 2/-/-
Beatmungsdauer 3,8/24/7 11/11,12,14/~ -/15/- 9,19/~/-
(Monate)
Effektiv Tot - 3 - -
Erkrankung® 171N
Beatmungsdauer 4/4/0,75
(Monate)
Ineffektiv Lebt 2 - - -
Erkrankung* -1n
Ineffektiv Tot z do 5 1 5 Tabelle 3. Ateminsuffizienz und intermittierende
Erkrankung™ i VH- Selbstbeatimung vor geplanter Lungentransplanta-

*Chronisch obstruktive Lungenerkrankung/Bronchiektasie/Lungenfibrose.

tion. Effektivitit der intermittierenden Selbstbeat-
mung und Patientenstatus.

- Zu hohe Erfordernis fir Ventilation
— Zu hohe Beatmungsdriicke
- Keine ,Koppelung” an Respirator

— Keine Entlastung wahrend
Beatmungspausen

Tabelle 4. Grenzen fiir die intermittierende
Selbstbeatmung bei Patienten vor Lungentrans-
plantation.

Effektivitit vor Lungentransplantation
scheint in unserer Patientengruppe un-
abhingig von Grundleiden und Alter
des Patienten zu sein.

In unserem Krankengut wurde ein
deutlicher Vorteil fiir die effektiv be-
atmeten Patienten erkennbar. Vier
Patienten wurden nach bis zu zwei Jah-
ren dauernder Wartezeit transplantiert,
und weitere vier Patienten der Liste
iiberleben seit etwa einem Jahr. Auch
die ,,Unentschlossenen® {iberleben.
Zwar erreichten zwei Patienten, trotz
ineffektiver Selbstbeatmung, die Trans-
plantation, doch war hier die Wartezeit
kurz.

Fiir die Lungentransplantationskandi-
daten mit Hyperkapnie scheint die inter-
mittierende Selbstbeatmung geeignet zu

Zeitlich begrenzt:

— Acute on chronic
Langfristig

— Bis zur Transplantation

— Bis zur Aufnahme in Liste
— Weiter nach Ablehnung?

Tabelle 5. Strategie der intermittierenden Selbst-
beatmung.

sein, die Uberlebenszeit bis zur Lungen-
transplantation zu verlingern. Gleich-
zeitig wird eine bessere Lebensqualitit
erreicht. Daesbisherkeine Faktoren gibt,
die die Effektivitit der intermittierenden
Selbstbeatmung vorhersagen lassen, soll-
te in jedem Fall bei alveoldrer Hypoven-
tilation mit Hyperkapnie ein Versuch der
Beatmung unternommen werden.
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SCHLAF-DIAGNOSTIK
UND THERAPIE
MESAM®,

ambulante Diagnostik und
Therapieiiberwachung
Max nCPAP?/

Moritz biLEVEL®
Therapiesysteme
ED-Sleep®, 17 Kanal
Schlafmefiplatz

MEPAL®,

bis 32 Kanal Polygraphie-
Mefplatz

Software fiir Analyse und
Archivierung

AMBULANTE
DIAGNOSTIK UND
THERAPIE DER
HERZFUNKTION

DAVID 9 und JONATHAN 12,
die Handys unter den EKG-
Gerdten.

Damit Patienten ihre EKGs
(auch ST-Streckenvermes-

sung) jederzeit und tiberall
ableiten und an Praxis und
Klinik tibermitteln kénnen.

LUNGENFUNKTION

Produktneuheiten fiir
Diagnostik und Therapie
sind in Vorbereitung.

Damit das Bild
vertrauensvollen
Miteinanders

Wirklichkeit bleibt.

Man entdeckt keine neuen Kontinente, ohne den Mut
zu haben, alte Kiisten aus den Augen zu verlieren.
Nach diesem Motto ist unsere Firmierung , Medizin-
technik fiir Arzt und Patient” Weg und Ziel zugleich:
In enger Zusammenarbeit mit Wissenschaftlern und
Arzten werden wir uns in Zukunft noch stirker fiir die
Entlastung von Kliniken und Praxen einerseits und
effizienteren Diagnose- und Therapieverfahren unter
Einbeziehung der Patienten andererseits engagieren.
Und mit MAP ein neues, auch fiir Sie vertrauens-
wiirdiges Zeichen setzen.

MAP MEDIZINTECHNIK

FUR ARZT UND PATIENT
FRAUNHOFERSTRASSE 16
D-82152 MARTINSRIED

TELEFON: (089) 89518-6
TELEFAX: (089) 89518-714
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| BiPAP®-Therapie von Atmungsstorungen bei Patienten
mit angeborenen neuromuskuliren Erkrankungen

Harald Miiller-Pawlowski*, Arpad von Moers**, Manfred Raffenberg*, Michael Petri*, Sabine Saalfeld*, Hartmut Lode*

Zusammenfassung. Hintergrund: Patienten mit hereditiren, generalisierten neuromuskuliren Erkrankungen
entwickeln durch Mitbeteiligung der Atemmuskulatur und sekundiren Wirbelsiulen- und Thoraxdeformititen

¢ eine restriktive Ventilationsstorung. Die Atemmuskelkraft (PI..) ist deutlich reduziert, fiir die Ruheatmung
mubB ein groBer Teil der gesamten zur Verfligung stehenden Muskulatur rekrutiert werden. Zur Behandlung der
Atemstdrungen wird bisher fast ausschlieBlich eine konventionelle Uberdruckbeatmung eingesetzt. Polysomno-
graphische Untersuchungen haben gezeigt, da3 auch bei am Tage noch bestehender Normoventilation im
Schlaf bereits erhebliche Atmungsstorungen vorliegen kénnen.

Patienten und Methode: Bei 40 Patienten mit neuromuskuliren Erkrankungen (iiberwiegend Muskeldystro-
phie Duchenne, spinale Muskelatrophie) wurden polysomnographische und lungenfunktionelle Untersuchun-
gen durchgefiihrt. Die Polysomnographie umfafite eine Vier-Kanal-EEG-Ableitung, eine Zwei-Kanal-EMG-
Ableitung, EOG-Ableitungen sowie Ableitungen der respiratorischen Parameter und eine kontinuierliche Pul-
soximetrie. Im Schlaf wurde zusitzliche eine cBGA durchgefiihrt. Ergab sich das Bild von therapiebediirftigen
SBAS, wurde eine BiPAP®-Therapie eingeleitet.

Ergebnisse: Bei allen 20 behandelten Patienten zeigte sich eine deutliche Besserung bzw. Normalisierung der
polysomnographischen Untersuchungsparameter, lediglich bei zwei Patienten konnte keine subjektive Besse-
rung der vorher geklagten Symptome festgestellt werden. Im Verlauf von mindestens sechs Monaten und
maximal 38 Monaten sind bisher drei Patienten verstorben (Linksherzversagen bei bekannter Kardiomyopathie,
akutes Rechtsherzversagen bei Lungenembolie, schwere Pneumonie). Schwierigkeiten der Therapie ergaben
sich iiberwiegend durch Maskenadaptationsprobleme in Form von Druckstellen.

Schluffolgerung: Die BiPAP®-Therapie stellt eine wichtige Erweiterung der Behandlung von Atmungs-
storungen bei neuromuskuliren Erkrankungen dar. Die Hauptindikation ergibt sich in der Behandlung schlaf-
bezogener Atmungsstérungen bei Fehlen einer Hyperkapnie am Tage.

Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 35-38

Summary. BiPAP®-Therapy of Respiratory Failure in Patients with Hereditary Neuromuscular
Diseases. Background: Patients with hereditary generalized neuromuscular diseases develop respiratory failure
and decreased maximal inspiratory pressure (Pi max) due to both, involvement of respiratory muscles in the
disease and secondary spine- and thorax-deformity. In recent years mechanical respiratory support was done
mostly by hyperbaric pressure ventilation when the patients become hypercapnic during daytime. However,
polysomnographic investigations have shown that despite normal ventilation during daytime, severe respiratory
failure might be detectable only during sleep.

Patients and Methods: Fourty patients with hereditary generalized neuromuscular diseases were analyzed using
polysomnographic analyses and lung function tests (4-channel-ECG, 2-channel-ECG, EOG, respiratory param-
eters, continous oxygen saturation measurement and capillary blood gas analyses during sleep). Patients with
need og ventilatory support during sleep were treated using bilevel positive airway pressure ventilation
(BiPAP®).

Results: Twenty patients revealed severe sleep related breathing disorders and were therefore treated by

3 BiPAP. All showed normalisation or substantial improvement during BiPAP-therapy except two patients with
persistent daytime symptoms. During follow-up (6 to 38 months) 3 patients died (cardiomyopathy, pulmonary
embolism, pneumonia). The most important side effect of BIPAP-therapy was pressure marks due to the masks.

Conclusions: BiPAP is useful for treatment of sleep related respiratory failure in patients with hereditary
generalized neuromuscular diseases. Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 35-38

ie hdufigsten neuromuskuliren
Erkrankungen des Kindesalters,
die X-chromosomalen Muskeldystro-
phien und die spinale Muskelatrophie,
sind generalisierte, progrediente Er-

* Pneumologie | (Leiter: Prof. Dr. H. Lode) der Lungenklinik
Heckeshorn, Berlin.
** Abteilung flir Neuropidiatric (Leiter: Prof. Dr. D. Scheftner),
Universitis-Kinderklinik Berlin (KAVH).

krankungen, die im Verlauf die gesam-
te Willkiirmuskulatur betreffen. Durch
das Auftreten von sekundiren Wirbel-
siulen- und Thoraxdeformititen ent-
wickelt sich im Verlauf fast immer eine
schwere restriktive Ventilationsstérung
[1, 4]. Folglich steht bei dieser Patien-
tengruppe die respiratorische Insuffi-
zienz an erster Stelle der Todesursa-

chen [9]. Therapie der Wahl ist die
Positivdruckbeatmung (PPV), die auch
in Deutschland seit geraumer Zeit als
Heimbeatmung konzipiert ist. Die
Therapie mittels negativer Druckbe-
atmung (NPV) wird in Deutschland
sehr selten durchgefiihrt, hierbei muf}
unter Therapie eine therapieinduzierte
pharyngeale Obstruktion ausgeschlos-
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kuliren

sen werden. Fiir die Therapie von
Patienten mit Tracheostoma und ohne
Thoraxdeformititen kann die NPV
Vorteile bieten [1, 4, 68, 10].

Unter Einbeziehung der Polysom-
nographie in den diagnostischen Stan-
dard zeigte sich nach eigenen Unter-
suchungen nicht nur, daBl diese eine
zunehmend differenziertere Betrach-
tung der Atmungsstorungen zulift,
vielmehr konnte auch gezeigt werden,
daB} eine Vielzahl von Patienten mit
Normoventilation am Tage (gemessen
mittels cBGA) im Schlaf durch den
verminderten Muskeltonus und die
schlafstadienassoziierte ~ Verinderung
der Atemmuster bereits schwere
Atmungsstorungen aufweisen kénnen
[2, 11]. Als pridiktiver Faktor fiir das
AusmafBl der nichtlichen Atmungs-
storungen eignen sich weder die Aus-
prigung der Restriktion noch das
Krankheitsstadium nach Vignos oder
die Blutgasanalyse am Tage.

Stehen nichtliche Atmungsstdrun-
gen bei noch normaler Ventilation am
Tag im Vordergrund, bietet sich als
wichtige Alternative zur konventio-
nellen PPV-Therapie die BiPAP®-
(Bilevel positive airway pressure-)Ven-
tilation an.

Patienten und Methode

Im Zeitraum von Januar 1991 bis
Februar 1994 wurden 40 Patienten mit
neuromuskulidren Erkrankungen im
Schlaflabor untersucht. Das Altersspek-
trum der Patienten reichte von sechs
bis 36 Jahren, die Mehrzahl der Patien-
ten litt an einer Muskeldystrophie
Duchenne oder einer spinalen Mus-
kelatrophie (Abbildung 1).

Die Krankheitsstadien nach Vignos
lagen zwischen 3 und 10. Lediglich

Duchenne-Muskeldystrophie
12

Mitochondriale
Myopathie
1

Becker-
Muskeldystrophie
2
Spinale Muskelatrophie
5

PCO, (mm Hg)
o]0) s S m T
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60 [===sz=sen H
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Patientennummer

Serie 1: Mittelwert = 40,98 / Median = 39,50
Serie 2: Mittelwert = 55,66 / Median = 51,30

B Serie 1
O Serie 2

Abbildung 2. PCO, am Tage und im Schlaf ((BGA).

acht Patienten waren noch gehfihig,
alle anderen waren auf einen Rollstuhl
angewiesen oder komplett bettligerig.
Es bestanden bei allen Patienten Rest-
funktionen unterschiedlichen Aus-
males im Bereich der Hinde, der Fin-
ger und der Unterarme; sechs Patien-
ten waren unfihig, den Kopf zu heben.
Bei 20 Patienten ergab sich aus der Be-
wertung der Polysomnographie die
Indikation zur Durchfiihrung einer
Ventilatortherapie, die als BiPAP®-
Therapie im Spontanatemmodus oder
im §/T-Modus (spontaneous-timed)
durchgefiihrt wurde. (Die BiPAP®-The-
rapie im S/T-Modus mit vorgegebener

»Mindestatemfrequenz* kann sich der
Patient selbst triggern, das heifit die
Frequenz nach oben selbst bestimmen;
bei Unterschreitung der eingestellten
Mindestatemfrequenz 16st das Gerit
automatisch einen Atemzug aus. Im
reinen T-Modus [Timed-Modus] ist
die Atemfrequenz komplett vorge-
geben.) Bei diesem Patienten standen
klinisch gehiuft auftretende respirato-
rische Infektionen, Vigilanzstérungen
oder vegetative Symptome im Vorder-
grund. Bei lediglich zwei Patienten
bestand eine dekompensierte Atem-
insuffizienz im Sinne einer respiratori-
schen Globalinsuffizienz (Abbildung 2).

Serie 1: Mittelwert = 70,2, Median = 73,8
Serie 2: Mittelwert = 90,4, Median = 91,1

8 9 10 11 1213 1415 1617 181920
Patientennummer

Serie 1
[[] Serie 2

Abbildung 1. Krankheitsverteilung.

Abbildung 3. Minimale O,-Sittigung vor und unter BiPAP-Therapie.
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Serie 1: Mittelwert = 43,0, Median = 42,6
Serie 2: Mittelwert = 39,9, Median = 39,8

Abbildung 5. Verlauf der Hyperkapnie.

Der Grad der schlafbezogenen Atem-
storungen steht in keiner erkennbaren
Korrelation zum AusmaB der Restrikti-
on oder zum Krankheitstadium.

Die BiPAP-Gerite (Fa. Respironics/
USA) stellen eine Weiterentwicklung
der herkdmmlichen CPAP-Gerite dar,
sie erlauben eine véllig differente Ein-
stellung der in- und exspiratorischen
Druckniveaus. Es handelt sich dabei
um eine druckunterstiitzte Beatmungs-
form bei groferer Differenz zwischen
in- und exspiratorischem Druckniveau.
Das Absenken des exspiratorischen
Drucks hat zum einen den Vorteil der
besseren Patientencompliance, da die

Beatmung als nicht besonders stérend
empfunden wird und damit auch die
Anpassungszeiten erstaunlich kurz ge-
halten werden kénnen; zum anderen
wird bei niedrigem Exspirationsniveau
(geringer PEEP) die Ausatemmuskula-
tur nicht iibermiBig beansprucht.

Die Einstellung auf die nichtliche Be-
atmung/Atembhilfe erfolgte unter den
Bedingungen des Schlaflabors. Die Ad-
aptations- bzw. Einstellungszeit betrug
minmal zwei, maximal fiinf Tage und
Nichte, wobei die Patienten am Tag
mehrfache ,, Trainingseinheiten absol-
vieren muBiten. Nach Erreichen eines
guten Ergebnisses wurden die Patienten

mit dem BiPAP®-Gerit nach Hause ent-
lassen; dort erfolgte die Weiterbetreuung
durch ein speziell geschultes Kranken-
pflegeteam, auBerdem erfolgte in regel-
miBigen Abstinden eine Kontrolle im
Schlaflabor. Der Therapieverlauf betrigt
minmal sechs, maximal 38 Monate.

Ergebnisse

Bei allen Patienten wurde eine deut-
liche Verbesserung oder Normalisie-
rung der gemessenen Parameter er-
reicht. In Abbildung 3 ist die minima-
le O,-Sittigung vor und unter BiPAP-
Therapie dargestellt. Fiir die Serie 2
wurde jeweils der letzte erhobene Be-
fund verwendet. Abbildung 4 zeigt
den RDI vor und unter Therapie. An-
gegeben sind jeweils die Ausgangsbe-
funde und die Befunde bei der letzten
Kontrolluntersuchung. Auch bei den
beiden Patienten mit respiratorischer
Globalinsuffizienz am Tage konnte die
Hyperkapnie beseitigt oder zumin-
dest deutlich gebessert werden (Abbil-
dung 5). Die klinischen Symptome
lieBen sich bis auf zwei Ausnahmen
deutlich bessern oder komplett beseiti-
en.

# Bei zwei Patienten konnte nach
primarem Therapieversagen der kon-
ventionellen PPV-Therapie via Nasen-
maske in zwei bzw. drei Tagen eine
BiPAP®-Therapie etabliert werden. Es
gab keinen primiren und im Verlauf
bisher keinen sekundiren Therapie-
versager, eine Umstellung der Be-
atmung auf andere Verfahren mufBte
bisher nicht erfolgen.

Im Verlauf der Therapie sind bisher
drei Patienten verstorben, auch bei
diesen Patienten war eine weitgehende
Normalisierung der gemessenen Para-
meter und eine deutliche Besserung
der klinischen Symptome (vor allem
der Vigilanz) und damit der Lebens-
qualitit gelungen. Die Todesfille ste-
hen in keinem Zusammenhang mit der
Therapie, sie traten in keinem Fall
unter der Beatmung auf.

Diskussion

Atemmuskelinsuffizienz und sekundire
Thoraxdeformititen bedingen die Ent-
wicklung einer progredienten restrik-
tiven Ventilationsstdrung. Zusitzlich
scheinen bisher ungeklirte Ursachen
(Fettverteilung, zusitzliche Insuffizienz
der Pharynxmuskulatur, selektive In-
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nervationsstorungen?) bei Patienten mit
neuromuskuliren Erkrankungen das
Auftreten von obstruktiven Apnoen
und Hypopnoen auch bei Normal-
oder sogar Untergewicht zu begiinsti-
gen. Die Grundkrankheit allein fiihrt
durch eine Abschwichung des Muskel-
tonus im Schlaf zu lang anhaltenden
Desaturationen, wegen bestehender
muskulirer Insuffizienz kann eine erfor-
derliche kompensatorische Hyperventi-
lation nicht in ausreichendem Maf er-
folgen. Kommen zusitzlich obstruktive
oder zentrale Apnoen hinzu, fithren
diese, auch wenn sie nur von kurzer
Dauer sind, wegen der Restriktion und
des verkleinerten intrathorakalen Gas-
volumens zu viel ausgeprigteren De-
saturationen als bei sonst lungengesun-
den Personen. Die hiufig bestehende
pulmonale Hypertonie ist Folge einer
respiratorischen Insuffizienz, die auf-
grund der Atemmuskelschwiche und
der Thoraxdeformitit auftritt. Da das
Myokard am Krankheitsgeschehen mit-
beteiligt ist, ist auch eine Kar-
diomyopathie mit Linksherzinsuffizienz
mdglich. Desaturationen in der Nacht
mit zusitzlichem Anstieg des pulmo-
nalarteriellen Drucks sind deshalb als
besonders fatal einzustufen und aus die-
sem Grund rechtzeitig zu therapieren.
Die PPV ist auch in Deutschland als
ambulantes Therapieverfahren inzwi-
schen etabliert, bisher wurde sie aber
ausschlieSlich als konventionelle Be-
atmung via Nasenmaske oder via

Tracheostoma durchgeftihrt. Wir ha-
ben bei 20 Patienten, bei denen nach
den polysomnographischen und blut-
gasanalytischen Untersuchungen in der
Nacht die Indikation fiir eine intermit-
tierende PPV bestand, eine BiPAP®-
Therapie eingeleitet. Wir sehen die
Vorteile dieser Therapie in den kurzen
Adaptationszeiten, der guten Patienten-
compliance und den niedrigeren Ko-
sten (Geratepreis und Folgekosten). Die
Nebenwirkungen (iiberwiegend Mas-
kenprobleme mit Druckstellen) treten
auch bei konventioneller Beatmung
auf. Nachteil einer BiPAP®-Therapie
sind die fehlenden Moglichkeiten einer
differenzierten Beatmung, wie sie zum
Beispiel im Rahmen einer Pneumonie
erforderlich werden kénnen.

Die bisherigen Therapieergebnisse
sprechen daftir, da3 bei diesem Patien-
tengut mit der BiPAP®-Therapie
(druckunterstiitzte Beatmung) ihnlich
gute Ergebnisse zu erzielen sind wie mit
der konventionellen Beatmung. Ob die
BiPAP®-Therapie eine andere Beat-
mungsform langfristig {iberfliissig ma-
chen kann, muf} der weitere Verlauf
zeigen.

Die polysomnographische Untersu-
chung sollte bei allen Patienten mit
neuromuskuliren Erkrankungen durch-
gefiihrt werden, um rechtzeitig (und
viel frither, als es am Tag durchge-
fiihrte Untersuchungen zeigen) eine
Therapie einleiten und Therapiekon-
trollen durchfiihren zu kénnen.
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Nichtinvasive intermittierende Selbstbeatmung

Indikationsstellung und Therapiegrenzen

Maritta Orth, Kurt Rasche, Hans-Werner Duchna, Gerhard Schultze-Werninghaus*

Die Indikation zur nichtinvasiven
intermittierenden Selbstbeatmung
(NISB) ist die symptomatische hyper-
kapnische ventilatorische Insuffizienz,
also die Uberlastung und das Versagen
der Atempumpe [3], ausgeldst durch
eine heterogene Gruppe von Erkran-
kungen. Sie umfassen die chronische
periphere ventilatorische Insuffizienz
(zum Beispiel bei obstruktiven oder
restriktiven Ventilationsstérungen im
Rahmen verschiedener bronchopul-
monaler, neuromuskulirer oder ske-
lettaler Erkrankungen), die zentrale
ventilatorische Insuffizienz (zum Bei-
spiel zentrale Atmungsstérungen wie
das zentrale Schlafapnoesyndrom) so-
wie bestimmte Formen akuter respira-
torischer Insuffizienz im Rahmen der
oben genannten Erkrankungen [2].

Vor iiber 60 Jahren wurde als erstes
Heimbeatmungsprinzip die ,,eiserne
Lunge® entwickelt, die den Patienten
jedoch zur Immobilitit verurteilte [5].
Fiir die zu Hause durchzufiihrende
intermittierende Positivdruckbeatmung
galt wiederum lange Zeit das Tracheo-
stoma als einzig moglicher Beatmungs-
zugang. Heute dagegen stellt diese Me-
thode mit konfektionierten bzw. indi-
viduell angepaBten Nasenmasken und
handlichen ~ Beatmungsgeriten ein
nichtinvasives, die Lebensqualitit des
Betroftenen nur wenig einschrinkendes
Therapieverfahren dar. Diese Faktoren
sowie der subjektive Leidensdruck be-
einflussen entscheidend die Compliance
der Patienten.

Anhand von drei Fallbeispielen sol-
len die Indikationsstellung sowie die
Grenzen der NISB diskutiert werden.

Fall 1
NISB im prioperativen Management vor

Lungentransplantation bei Lungenemphy-
sem: Bei einem 51jihrigen Patienten

* Abreilung fiir P logie und Allergologic, Medizinische
Klinik und Poliklinik der Berufsgenossenschaftlichen Kliniken
B heil der Ruhr-Universitit Bochum,

(175 cm, 70 kg) wurde im 36. Lebens-
jahr die Diagnose eines Lungenem-
physems gestellt. Nach erstmaliger Be-
atmungspflichtigkeit mit trachealem
Beatmungszugang wurde der Patient
im Verlauf der folgenden 13 Jahre
lediglich mit inhalativen B,-Sympa-
thomimetika behandelt. Im Rahmen
einer weiteren Exazerbation der
Grunderkrankung war eine erneute
Beatmungspflichtigkeit gegeben. Da
eine symptomatische respiratorische
Globalinsuffizienz nach Extubation
fortbestand, wurde die Indikation zur
NISB gestellt. Zudem zeigte sich in
der Nacht eine Zunahme der respira-
torischen Globalinsuffizienz mit pa-
thologischen Sauerstoffentsittigungen,
die unter konservativer Therapie (me-
dikamentts, O,-Gabe) fortbestand.
Unter NISB konnte die nichtliche
Sauerstoffsittigung zwar angehoben,
jedoch nicht in den Normbereich
tiberflihrt werden, so daB eine zusitz-
liche Sauerstoffgabe (11/min) erfolgte.
Hierunter normalisierten sich der arte-
rielle Sauerstoffpartialdruck (paO,) so-
wie die nichtliche Sauerstoffsittigung.
Die achtmonatige Wartezeit bis zur
orthotopen linksseitigen Lungentrans-
plantation konnte mit dieser Therapie
tiberbriickt werden.

Fall 2

NISB bei progressiver Muskeldystrophie
Duchenne: Bei einem 28jihrigen Patien-
ten (170 cm, 60 kg) wurde im siebten
Lebensjahr die Diagnose einer progres-
siven Muskeldystrophie Typ Duchenne
gestellt. Ab dem zwélften Lebensjahr
war der Patient rollstuhlpflichtig, im
weiteren Verlauf jedoch in der Lage, ei-
ner regelmiBigen Biirotitigkeit nach-
zugehen. In den Wochen vor der sta-
tiondren Aufnahme bestanden eine zu-
nehmende Dyspnoe sowie eine Ge-
wichtszunahme von 3 kg und pritibiale
Odeme. Klinisch auffillig war die aus-
geprigt stuportse BewuBtseinslage des

Patienten bei rasch progredienter respi-
ratorischer ~ Globalinsuffizienz. Unter
NISB konnte die mittlere nichtliche
Sauerstoffsittigung zwar angehoben, je-
doch nicht normalisiert werden, so da3
eine zusitzliche Sauerstoffgabe (0,5
1/min) indiziert war. Hierunter norma-
lisierten sich die Blutgaswerte, die
nichtliche Sauerstoffsittigung besserte
sich deutlich. Klinisch imponierte die
rasche Aufhellung der BewuBtseinslage
des Patienten, der wieder seiner beruf-
lichen Titigkeit nachgehen konnte.
Die Erholung der Atempumpe im Lau-
fe der Behandlung konnte ein halbes
Jahr nach eingeleiteter apparativer The-
rapie anhand einer Normoximie am
Tage, riickldufiger paCO,-Werte sowie
einer normalen nichtlichen Sauer-
stoffsittigung dokumentiert werden.

Fall 3

NISB bei Obesitas-Hypoventilationssyn-
drom: Eine 52jihrige, stark adipdse
(169 cm, 155 kg) Patientin stellte sich
wegen seit zehn Jahren zunehmender
Dyspnoe sowie stindiger pritibialer
Odeme vor. Die ultraschallkardiogra-
phische Untersuchung zeigte eine Ver-
groBerung der rechtskardialen Héhlen
bei normaler linksventrikulirer Funkti-
on. Lungenfunktionsanalytisch fanden
sich keine Hinweise auf eine Atem-
wegsobstruktion; blutgasanalytisch be-
stand eine ausgeprigte respiratorische
Partialinsuffizienz; polysomnographisch
fand sich ein mittelgradig erhdhter
Apnoe-Hypopnoe-Index (AHI) von
17,9/h. Unter deutlicher Gewichtsre-
duktion (17 kg) sowie pernasaler Sauer-
stoffgabe (2 1/min) normalisierte sich
der Befund. Im Rahmen einer erneu-
ten Gewichtszunahme verschlechterte
sich jedoch ein Jahr nach Erstvorstel-
lung der Befund wieder erheblich mit
einem nunmehr hochpathologischen
AHI von 53,8/h und einer respiratori-
schen Globalinsuffizienz. Ein Therapie-
versuch mit CPAP/BiPAP® (conti-



40

M. Orth etal.
NISB - Indikati Tlung und Therapiegr
Med. Klin. 90 (1995), 39—40 (Sondernr. I)

nuous positive airway pressure/bilevel
positive airway pressure) war erfolglos,
so daB die Einstellung auf NISB erfolg-
te. Nach einem Jahr trat wiederum eine
Verschlechterung bei Gewichtszunah-
me ein, so daB nunmehr eine zusitzli-
che Sauerstoftgabe (1,5 1/min) notwen-
dig wurde.

Diskussion

Die NISB ist die konsequente Therapie
der ventilatorischen Insuffizienz bei
nicht mehr behandelbarer Grundkrank-
heit. Das Verfahren ist aufwendig und
erfordert eine hohe Akzeptanz durch
den Patienten und die Pflegepersonen.
Die Mitarbeit des Patienten ist zum ei-
nen abhingig von seinem subjektiven
Leidensdruck sowie der als Folge der
Therapie erreichten Besserung der Le-
bensqualitit.

Im Fall des Patienten mit terminalem
Lungenemphysem stellte die NISB die
Ultima ratio zur Uberbriickung der
Wartezeit bis zur Lungentransplanta-
tion dar. Generell konnten durch den
Verzicht auf die Intubation theoretisch
Atemwegsinfekte reduziert werden.
Die maschinelle Beatmung mit trachea-
lem Beatmungszugang kann dagegen
das Ergebnis der Transplantation nega-
tiv beeinflussen [1, 6].

Bei den Patienten mit neuromus-
kuliren Erkrankungen steht die Atem-
insuffizienz an erster Stelle der Todes-
ursachen [4]. Im Fall des 28jihrigen
Patienten mit progressiver Muskel-
dystrophie Duchenne verhielt sich die
klinisch imponierende stupordse Be-
wuBtseinslage unter NISB und O,-
Gabe rasch riickldufig; der Patient war
wieder in der Lage, seiner beruflichen
Titigkeit nachzugehen. Die gebesserte
Funktion der Atempumpe konnte
nach einem halben Jahr anhand des
normalen paO,-Werts und des riick-
liufigen paCO,-Werts dokumentiert
werden.

Grenzen sind der NISB vor allem
durch fehlende Patientencompliance
gesetzt, wie das Beispiel der erheb-
lich adiposen Patientin mit Obesitas-
Hypoventilationssyndrom belegt. Hier
konnte gezeigt werden, dal initial
unter konservativer Therapie mit
konsequenter Gewichtsreduktion eine
Normalisierung der Blutgaswerte und
der nichtlichen Sauerstoffsittigung er-
zielt wurde, dieser Therapieerfolg je-
doch aufgrund erneuter Gewichtszu-
nahme nicht anhielt und als Ultima
ratio zur NISB und Sauerstoffgabe
zwang. Stellen die ersten beiden ge-
schilderten Fille sicherlich absolute In-
dikationen zur NISB dar, so muB3 im

letztgenannten Fall eher von einer
relativen bzw. fragwiirdigen Indika-
tion ausgegangen werden, deren Pro-
blematik jedoch erst im Langzeitver-
lauf zu erkennen war.
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Obstruktives Schlafapnoesyndrom und chronische Atempumpenschwiche bei Kyphoskoliose
Bernhard Faderl, Reimer Lund, Friedrich Bullemer, Ortrud Karg*

hronische Atempumpenstérungen

und obstruktives Schlafapnoesyn-
drom stellen zwei verschiedene Formen
der ventilatorischen Insuffizienz dar. Die
pathophysiologischen Grundlagen, die
zum Auftreten einer Atempumpen-
storung mit Hypoventilationssyndrom
fiihren [2], unterscheiden sich deutlich
von jenen beim obstruktiven Schlaf-
apnoesyndrom [1]. Entsprechend unter-
schiedlich ist das klinische Erscheinungs-
bild der betroffenen Patienten. Wihrend
fur die chronische Atempumpenschwi-
che die Therapie der Wahl die volumen-
kontrollierte nasale Selbstbeatmung dar-
stellt [3], wird beim obstruktiven Schlaf-
apnoesyndrom die nCPAP-Therapie
bevorzugt [2, 4]. Es wird postuliert, daf3
lediglich durch nCPAP (bzw. BiPAP®)
ein Kollabieren der oberen Atemwege,
und somit das Auftreten von obstruk-
tiven Schlafapnoen, wirkungsvoll ver-
hindert werden kann.

Fallbeschreibung

Der 59jihrige Patient leidet seit Herbst
1993 zunehmend an den klinischen
Zeichen eines Hypoventilationssyn-
droms. Zusitzlich kommt es zu einer
Verschlechterung einer chronisch ob-
struktiven Atemwegserkrankung mit
mehrfachen Pneumonien. Am 31. 10.
1993 Intubation und maschinelle Be-
atmung wegen respiratorischer Insuffi-
zienz. Am 8. 11. 1993 Extubation und
Verlegung zur Einleitung der nasalen
Selbstbeatmung. Aus der Vorgeschich-
te erwahnenswert sind eine schwere,
angeblich posttraumatische Kyphosko-
liose seit etwa 1965 sowie eine koro-
nare Herzerkrankung mit Zustand
nach Vorderwandinfarkt.

* P logische Klinik, Zentralkrankenhaus Gauting der

LVA Oberbayern.

Bei Aufnahme respiratorische Glo-
balinsuffizienz (pO, 48 Torr, pCO, 48
Torr). Nachts klinisch eindeutig das
Bild eines obstruktives Schlafapnoe-
syndroms mit rhythmischen Sauer-
stoffentsittigungen (Sa O, min. 70%).
Dabei Anstieg des pCO, auf 70 Torr.
Bei der Messung der inspiratorischen
VerschluBdriicke finden sich eine um
etwa 40% eingeschrinkte Kapazitit der
Atempumpe und eine gering erhohte
Last (PO,1 0,53 kPa). Somit erhohte
Dauerbelastung der Atempumpe von
etwa 20%. Lungenfunktionsanalytisch
schwergradige restriktive Ventilations-
storung (VK —45%) und teilreversible
Obstruktion (FEV1 1,051 entspre-
chend 63% der VK, spezifische Resi-
stance um 145% erhoht).

Zunichst erfolgte eine nasale BiPAP®-
Ventilation. Spiter wegen besserer
Mitarbeit des Patienten und chroni-
scher Atempumpenschwiche nichtli-
che nIPPV. Nichtliche pCO,-Werte
unter nIPPV 50 bis 60 Torr, Tages-
wert (unter Spontanatmung) pCO, 50
Torr.

Polysomnographisch fand sich ohne
Beatmung ein  Apnoe/Hypopnoe-
Index von 52, die niedrigste Sauer-
stoffentsittigung betrug 76%, der ma-
ximale pCO,-Anstieg lag bei etwa
70 mm Hg. Unter nIPPV ergab sich
ein Apnoe/Hypopnoe-Index von 3,
die niedrigste Sauerstoffentsittigung
betrug 90%, der maximale pCO,-An-
stieg lag bei etwa 55 mm Hg.

Auch unter nichtlicher nasaler IPPV
ist der Apnoeindex in diesem Fall
deutlich gesenkt, die Sauerstoffentsitti-
gungen sind geringer ausgeprigt. Zu-
dem kann die meist nachts besonders
stark ausgeprigte Hypoventilation mit

pCO,-Anstieg durch nIPPV verhin-
dert werden.

In diesem Einzelfall konnte durch
eine nasale  volumenkontrollierte
Selbstbeatmung, die wegen chroni-
scher Atempumpenschwiche nétig ist,
das  Auftreten von  obstruktiven
Schlafapnoen wirkungsvoll verhindert
werden. Ob die Behandlung mittels
druckunterstiitzter Beatmung mit po-
sitivem endexspiratorischem  Druck
(BiPAP®) oder mittels volumenkon-
trollierter Beatmung  durchgefiihrt
wird, sollte individuell entschieden
werden.
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BiPAP®-Therapie einer kombinierten schlafbezogenen Atemregulationsstérung
bei mandibulirer Retrognathie und lymphatischer Hyperplasie

Jiirgen Pahnke, Karl Kruis, Ortrud Karg, Reimer Lund*

Fallbeschreibung

Die 15jihrige dysplastische Patientin
kam zu uns zur Diagnostik und Thera-
pie einer kombinierten schlafbezoge-
nen Atemregulationsstorung.

Anamnestisch bestehen Atemregula-
tionsstérungen bereits seit der Geburt,
die 14 Stunden dauerte und wegen
Nabelschnurverschlingung mittels Sec-
tio beendet wurde. Damals bestand der
Verdacht einer perinatalen hypoxi-
schen Hirnschidigung. Bis zum zwolf-
ten Tag war die Patientin im Sauer-
stoffzelt. In dieser Zeit sind Atemstill-
stinde bei thorakaler Atemaktivitit
aufgefallen. Komplizierend kam eine
beidseitige Pneumonie hinzu. Es folgte
ein stationirer Aufenthalt bis zur neun-
ten Lebenswoche. Seither litt die
Patientin an rezidivierenden HNO-
Infekten. Deshalb wurde im Alter von
etwa zweieinhalb Jahren eine Adeno-
idektomie — dabei kam es zu einem
Narkosezwischenfall — und kurze Zeit
spater eine Tonsillektomie durchge-
fiihrt. Diese Operationen hatten ana-
mnestisch keinen EinfluB auf die schon
damals bekannte Apnoe- und Schnarch-
titigkeit. Erst vor einem Jahr, die
Patientin war 14 Jahre alt, wurde die
Mutter auf die Moglichkeit der Be-
handlung schlafbezogener Atemregu-
lationsstorungen  aufmerksam. Eine
Therapie mit nCPAP wurde eingelei-
tet, mufite dann wegen auftretender
Schwierigkeiten jedoch abgebrochen
werden, und im Mai 1993 wurde die
Patientin zu uns iiberwiesen.

Bei Aufnahme finden sich neben
mandibulirer Retrognathie und lym-
phatischer Hyperplasie am Zungen-
grund in der Lungenfunktion eine teil-
reversible Obstruktion und eine respi-
ratorische Globalinsuffizienz (Tabelle 1).
Ferner bestand eine somatische und
geistige Retardierung,.

* Zentralkrankenhaus Gauting der LVA Oberbayem
{Chefarzt: Prof. Dr. HiuBinger).

Vor Therapie Nasale BiPAP® (9/7 cm H,0)
Datum 5/1993 6/1993 3/1994
pO, 62 Torr 76 Torr 81 Torr
pCO, 48 Torr 45 Torr 41 Torr
RDI 74/Schlafstunde 18/Std. 30/Std.

Tabelle 1. Blutgaswerte und RDI unter Therapie.

Diagnostisch wurden polysomno-
graphisch obstruktive, zentrale, ge-
mischte Apnoen und Hypopnoen re-
gistriert. Hierbei waren Hypoventila-
tionsphasen von apnoetypischen zykli-
schen Entsittigungen tiberlagert. Am
hiufigsten wurden gemischte Hypo-
pnoen aufgezeichnet.

In vier nichtlichen Polysomnogra-
phien wurde bei zunichst schlechter
Patientenmitarbeit eine Therapie mit
nCPAP, nasalem BiPAP®, BiPAP® im
Timed-Modus versucht, anfinglich
ohne tiberzeugenden Erfolg. SchlieB-
lich konnten mit einem BiPAP®-

Gerit im Spontan-Modus (9/7 cm
H,0) das SaO,-Niveau deutlich ange-
hoben und die Apnoe-/Hypo-
pnoetitigkeit von anfinglich 74/Schlaf-
stunde auf 18/Schlafstunde gesenkt
werden. Die respiratorische Globalin-
suffizienz wurde zunehmend gebessert
(Tabelle 1). Obwohl im therapeuti-
schen Verlauf die Schwere der einzel-
nen Atemregulationsstorungen deut-
lich abgenommen hat, fand sich eine
Zunahme des RDI (Anzahl der respi-
ratorischen Stérungen pro Schlafstun-
de) bei der Kontrolluntersuchung im
Mirz (Abbildung 1). Die Auswertung
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hat ergeben, daBl phasenweise der
Mund gedffnet war und dadurch Beat-
mungsdruck verlorenging. Die Patien-
tin ist zwischenzeitlich mit einer Kinn-
binde versorgt, eine neuerliche PSG
wurde noch nicht durchgefiihrt. Die
Schlafarchitektur unter Therapie weist
wieder physiologische Schlafzyklen
auf: REM-Schlaf ist wieder normalan-
teilig vorhanden.

Die Mutter berichtete, daf3 bei ihrer
Tochter seit Therapieeinleitung die
Tagesmiidigkeit und das allgemeine
Desinteresse verschwunden sind. Sie

nimmt jetzt Kontakt mit ihrer Umwelt
auf, und die psychoemotionale Spann-
weite hat ebenfalls zugenommen. Die
Patientin besucht eine Schule fiir Gei-
stigbehinderte. Sie hat an mimischer
Ausdruckskraft gewonnen; ihre Aus-
dauer und Leistungsbereitschaft sind
gemeinsam mit ihrer konstitutionellen
Stabilisierung — durch die Beatmungs-
therapie — gewachsen.

Respiratorische Storungen werden —
wie im vorliegenden Fall — oft nicht
erkannt oder falsch eingeschitzt. Eine
zeitaufwendige, individuelle Anpassung

an eine nasale Beatmungsthempee =
ebenso notwendig wie die regelmalone
Nachkontrolle. Die nasale BiPAP*-
Beatmung kann eine suffiziente Thera-
pie bei komplexen Atemregulations-
storungen sein und zur objektiven und
subjektiven Besserung filihren, dabei
erweist sich der RDI nur als orientie-
render Parameter.

Fiir die Verfasser: Dr. Jiirgen Pahnke,
Zentralkrankenhaus, Robert-Koch-Allee 2,
D-82131 Gauting.
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Ubersicht

Probleme bei langzeitbeatmeten neurologischen Patienten

Bei zahlreichen, meist progredien-
ten neuromuskuliren Erkrankun-
gen, aberauch bei Krankheiten des zen-
tralen Nervensystems gehort die re-
striktive Ventilationsstérung zum Sym-
ptomenkomplex (Tabellel). Im Alltag
dieser Patienten steht die meist schwere
kérperliche Behinderung mit Roll-
stuhl- und Pflegeabhingigkeit im Vor-
dergrund; die kiinstliche Beatmung ist
lediglich ein zusitzliches Problem.
Erfolgreiche Langzeitbeatmung iiber
Jahrzehnte ist von mehreren Vorausset-
zungen abhingig: stets optimale, an die
jeweilige Situation des Patienten ange-
paBte Beatmung, Vermeidung beat-
mungsbedingter Komplikationen so-
wie Bewiltigung von zusitzlich zur Be-
atmung auftretenden behinderungsbe-
dingten, psychischen und sozialen Pro-
blemen, welche Lebensdauer und Le-
bensqualitit beeintrachtigen [2, 6].

Vermeidung unzureichender

Beatmung
(Tabelle 2)

Hier sind durch Alterungsprozesse und
zusitzliche chronische Erkrankungen
bedingte Besonderheiten ebenso zu
beriicksichtigen wie akute respiratori-
sche Infekte. Die infektbedingte erhh-
te Bronchialsekretion erfordert bei
nichttracheotomierten Beatmungspati-
enten infolge des mangelnden Husten-
stofles hiufig bronchoskopisches Ab-
saugen. Gelegentlich ist aufgrund der
zunehmenden Schwiche Intubation
oder auch Tracheotomie erforderlich.

Beatmungsmodus und -zeit miissen
stets adiquat sein. Besonders bei pro-
gredienten Erkrankungen soll die Um-
stellung von Maskenbeatmung auf Tra-
chealbeatmung nicht so weit verzogert
werden, daB es zur vitalen Gefihrdung
des Patienten kommt.

* Stiftung Pfennigparade, Miinchen.

Angelika G. Bockelbrink*

Minimierung beatmungsbedingter
Probleme

(Tabelle 3)

Durch iiberlegte Respiratoreinstellung
sind — oft tddliche — druckbedingte Lun-
genemphyseme vermeidbar.

Die ebenfalls lebensbedrohliche, aber
sehr seltene GefiBarrosion durch liegen-
de Trachealkaniile kiindigt sich manch-
mal durch blutiges Sekret oder Schmer-
zen an, welche stets bronchoskopisch ab-
geklirt werden miissen.

Bei gefihrdeten Patienten sollten beim
Kaniilenwechsel stets eine um eine
Nummer kleinere Kaniile und ein In-
strument zum Spreizen der Trachea be-
reitliegen.

Respiratorische Infekte nehmen nach
unserer Beobachtung insbesondere bei
Trachealbeatmeten deutlich ab, so da3
die Beatmung selbst als Infektionsschutz
gesehen werden kann [2].

Durch Beatmung wird die Lebens-
spanne des neurologischen Patienten oft
um Jahrzehnte verlangert. Fiir diese hin-
zugewonnene Lebenszeit muf3 der Kor-
per in optimalem Zustand erhalten wer-
den, andere gefihrdende undbeeintrich-
tigende Faktoren miissen beachtet wer-
den [3].

Behinderungsbedingte Probleme

(Tabelle 4)

Die Kardiomyopathie ist selten bei Mus-
keldystrophie Duchenne, hiufig bei
Muskeldystrophie Becker-Kiener ein le-
bensbedrohlicher Faktor. ACE-Hem-
mer, Schrittmacherimplantation oder
selten Herztransplantation konnen erfor-
derlich werden.

Bradykardien treten bei Tetraplegi-
kern meist nur in den ersten Monaten
oderJahrennachderR iickenmarkslision
auf. Diese Patienten sollten nachts am
Monitor iiberwacht werden.

Mobilisation und Tragen moglichst
langer Kompressionsstriimpfe beugen
der Hypotension des Rollstuhlfahrers
vor, bei Kollapsneigung sind Sympatho-
mimetika als Bedarfsmedikation hilf-
reich [1].

Selbst bei sorgfiltigster Lagerung auf
Gel-und Luftpolsterkissen sind vor allem
bei Tetraplegikern Decubiti nichtimmer
vermeidbar. Der Zusammenhang mit
psychischen StreBsituationen ist hiufig
evident. Die Behandlung setzt konse-
quente Entlastung voraus und gehort im-
mer in die Hand des Querschnittsspezia-
listen. Bei sehr tiefen Ulzera oder Ta-

Neuromuskulédre Erkrankungen
Erkrankungen der Vorderhornzellen

Erkrankung der peripheren Nerven

Stérungen der neuromuskuléren
Ubertragung

Muskelerkrankungen

Schédel-Hirn-Trauma
Querschnittslahmung

Multiple Sklerose

Erkrankungen des Gehirns und des Riickenmarks

Muskelatrophien
Amyotrophe Lateralsklerose
Poliomyelitis anterior acuta
Postpoliosyndrom
Hereditére Neuropathien
Guillain-Barré-Syndrom

Myasthenia gravis

Muskeldystrophien
Kongenitale Myopathien
Glykogenose

Tabelle 1. Krankheitsbilder.
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Chronische Ursachen Folgen

Akute Ursachen Folgen Therapie
Respiratorische Infekte Bronchialverschleimung  Inhalationen, Mukolytika
Physikalische Therapie
Bronchoskopisches
Absaugen
Schwéchung Beatmungszeit erhéhen,

der Atemmuskulatur

evtuell O,-Zufuhr,
gegebenenfalls Intubation/
Tracheostomie

Therapie

(zum Beispiel Glykogenose,
amyotrophe Lateralsklerose)

Alterungsprozesse

Progredienz der Behinderung Zunehmende Insuffizienz Beatmungszeit verlangern,
der Atemmuskulatur

Zunehmende Schwaéche
(zum Beispiel bei Tetraplegie) der Atemmuskulatur

Tracheostomie

Beatmungszeit verléngern,
Anderung des Beatmungs-
modus, gegebenenfalls
0,-Zufuhr

Tabelle 2. Ursachen und Therapie unzureichender Beatmung.

Schéadigung

Prophylaxe und Therapie

Lungenemphysem
Respiratorische Infekte

MiRlingender Kantlenwechsel

Infektionen am Tracheostoma

Granulationen
Ulzerationen, GefalRarrosion

Tracheomalazie durch Cuff

Vermeidung zu hoher Beatmungsvolumina und
Beatmungsdriicke

Bei adédquater Beatmung seltener als bei
nichtbeatmeten Patienten

Tracheostomie, zligiger Kanulenwechsel,
Bereithalten der néachst kleineren Kantile sowie
eines Spekulums

Téaglich zweimal Reinigung und Pflege, trocken
halten

Ag NO3, Cortisonsalbe, chirurgische Abtragung
Mdglichst weiter Tubus, unterschiedliche
Kantlenlangen, bei Schmerzen/blutigem Sekret:
Bronchoskopie

Maoglichst ungeblockte Kanilen, Blocken mit Cuff-
Manometer

Tabelle 3. Minimierung beatmungsbedingter Probleme.

schenbildung kann die ziigige Entschei-
dung zur operativen Versorgung dem
Patienten lange Immobilisierung erspa-
ren.

Die Darmatonie mit Ileusgefahr ist
nicht nur bei Tetraplegikern, sondern
auch bei Muskelkranken und Polio-
behinderten ein ernstzunehmendes Pro-
blem. Falls Ernihrungsumstellung nicht
zu einer Stuhlfrequenz von maximal drei
Tagen fiihrt, miissen Laxanzien einge-
setzt werden [1, 5].

Sowohl die neurogene Blasenstrung
als auch Sexualstdrungen, insbesondere
bei Tetraplegikern, sollten der regel-
miBigen Kontrolle und Beratung in
urologischen Querschnittszentren zu-
geflihrt werden.

Hyperthermie bei Tetraplegikern darf
nicht Ursache der Antibiotikatherapie

vermeintlicher Infekte werden. Wenn
man starke Sonneneinstrahlung oder
Raumiiberwirmung vermeidet und der
entkleidete Patient lediglich mit einem
Leintuch vor Zugluft geschiitzt wird,
sinkt die Temperatur hiufig rasch auf
Normalwerte ab.

Bei einem querschnittsgelihmten
Midchen beobachteten wir ein Anstei-
gen der Korpertemperatur durch extre-
me Spastik auf iiber 42° C. Baclofen-
gaben — auch intrathekal — blieben ohne
Erfolg. Nur durch relativ hohe Valium-
zufuhr konnte eine Besserung erzielt
werden.

Kyphoskoliose und Kontrakturen der
Extremititengelenke schrinken die
Sitzfahigkeit und auch die nichtliche
Bequemlichkeit vor allem bei neuro-
muskulir erkrankten Patienten be-

trichtlich ein. Hiufig entstehen nicht
nur muskulire Schmerzen, sondern
auch Nerveneinklemmungen mit Neu-
ralgien und Paristhesien. Es kann nicht
unser Ziel sein, Duchenne-Patienten
mit Hilfe der Beatmung ihren flinfzig-
sten Geburtstag erleben zu lassen, ohne
auch daran zu denken, ithre Mobilitit zu
erhalten. Daher ist frithzeitige operati-
ve, orthetische und krankengymnasti-
sche Betreuung durch die mit diesem
Patientenkreis vertrauten Orthopiden
und Therapeuten die Basis der medizi-
nischen Versorgung [3].

Die Osteoporose von Rollstuhlfah-
rern kann durch tigliches Stehen mit
Hilfe von Stehbetten oder Stehstindern
sowie durch Mobilisation weitgehend
vermieden werden. Falls dies tiber Jahre
hinweg versiumt wurde, sollte vor Auf-
nahme des Stehtrainings rontgenolo-
gisch tiberpriift werden, ob eine Bela-
stung der Beine noch méglich ist. Ge-
fihrlich ist die Gabe von Calcium, das
bei fehlender statischer Belastung nicht
in die Knochen, sondern in die Nieren
wandert und zur Nephrolithiasis fiihrt.

Hirnnervenausfille und Sensibilitits-
stérungen konnen hiufig nach sorgfilti-
ger diagnostischer Abklirung durch er-
gotherapeutische, krankengymnastische
oder logopidische Therapie gebessert
werden.

Logopidische Ubungen kénnen hiu-
fig auch bei Kau- und Schluckschwiche
unseren neuromuskuliren Patienten ei-
ne voriibergehende Besserung bringen.
Ist auch nach Ernahrungsberatung aus-
reichende Kalorienzufuhr mit normaler
Kost nicht mehr maoglich, bezahlen die
meisten Krankenkassen auf Antraghoch-
kalorische Zusatznahrung, Viele Patien-
ten sind letztendlich fiir die Anlage einer
perkutanen endoskopischen Gastrosto-
mie dankbar.

Bewiltigung psychosozialer
Probleme

Insbesondere bei Patienten, die von
friiher Kindheit an pflegeabhingig sind,
aber auch bei Hochquerschnittsgelihm-
ten mit Sensibilititsverlustist das Verhilt-
nis zum eigenen Korper oft gestdrt. Man-
gelnde Selbstverantwortung und Hygie-
ne sowie Storungen der Nahrungszufuhr
sind die hiufigsten Folgen [n].
Depressionen treten bei friihzeitiger
und umfassender Information des

Patienten vor Beginn der Beatmung
deutlich seltener auf als bei unvorberei-
teter Notfallbeatmung [4].
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T k eines selbstbestimmten Lebens, psycho-
Storung Zum Beispiel bei Prophylaxe und Therapie logische Stabilisierung und terifiche
Kardiomyopathie Muskeldystrophie Herzschrittmacher, Weiterbildung und Eingliederung um-

Becker-Kiener Herztransplantation faBt [6].

Bradykardie Tetraplegie Atropin, Herzschrittmacher b .W
Hypotonie Rollstuhlabhéngigkeit Mobilisation, tégliches el Langzeitbeatmung

Dekubitus

Darmatonie = lleus

Neurogene
Blasenstoérung

Sexualstérung

Sensibilitétsstérung

Temperatur-
regulationsstérung

Spastik
Skoliose

Kontrakturen
Osteoporose

Hirnnervenausfalle

— Visusstorung

— Gesichtsfeldausfall
— Blickldhmung

- Kauschwache

- Sprechstérung

— Schiluckstérung

Kau- und
Schluckschwiache

Trophische Stérungen

Poliomyelitis

Tetraplegie,
multipler Sklerose

Muskelerkrankungen,
Polio

Tetraplegie

Tetraplegie,
multipler Sklerose,
Muskeldystrophie

Schadel-Hirn-Trauma,
Neuropathie

Tetraplegie,
Schadel-Hirn-Trauma
Tetraplegie
Neuromuskulére
Erkrankungen, Polio

Neuromuskulédre
Erkrankungen

Rollstuhlabhangigkeit

Guillain-Barré-Syndrom,
amyotrophe Lateralsklerose,

multipler Sklerose,
Neuropathie, Polio,
Schéadel-Hirn-Trauma

Neuromuskuldren
Erkrankungen

Stehtraining, Kompressions-
strimpfe

Selbstkontrolle, Bekleidung,
Medikamente

Lagerung, Spezialunterlagen,
Stehtraining

Ballaststoffe, erhohte Trink-
menge, Darmmassage,
Laxanzien

Erhéhte Trinkmenge,
Medikamente, intermittierendes
Katheterisieren
Psychologische Beratung,
Ersatzpraktiken, Medikamente,
Penisprothese

Kérper- und Wahrnehmungs-
training

Adéquate Bekleidung,
gegebenenfalls Eis
Krankengymnastik, Medikamente
Korsett, Operation

Krankengymnastik, Orthesen,
Operation

Mobilisation, Stehtraining,
kein Calcium

Kompensationstraining

Sehschule, Operation

Passierte Kost, perkutane
endoskopische Gastrostomie
Logopédie, Kommunikationshilfen
Logopédie, adaptierte Kost,
perkutane endoskopische
Gastrostomie

Logopédie, Zusatznahrung,
perkutane endoskopische
Gastrostomie

Tabelle 4. Beatmungsunabhdingige behinderungsbedingte Probleme.

Stiitzung und Entlastung der Familie,
pflegerische und finanzielle Absicher-
ung sowie soziale und berufliche Inte-
gration sollten feste Bestandteile der
Beatmungstherapie sein. Neurologi-

sche Beatmungspatienten benétigen in
den meisten Fillen ein ganzheitliches
R ehakonzept, das neben medizinischen
MaBnahmen pidagogische Hinfiihrung
zu Selbstverantwortung und Planung

Im Beobachtungszeitraum von 25 Jah-
ren starben von unseren Beatmungs-
patienten etwa 10%.

Hiufig wurde von externen Kran-
kenhiusern bei Progredienz der Behin-
derung oder massiver Verschlechterung
im Rahmen eines respiratorischen In-
fektes die Beatmung nicht adaptiert. Bei
insgesamt neun Patienten wurden die
Beatmungszeiten zu kurz gehalten oder
die Umstellung von Maskenbeatmung
auf Trachealbeatmung verweigert.

Fiinf Patienten starben an beatmungs-
bedingten Problemen, davon zwei ehe-
malige Patienten an massivem Lunge-
nemphysem durch selbstregulierte zu
hohe Beatmungsvolumina, ein Patient
bei mifllungenem Kaniilenwechsel, ein
Kind an akuter Arrosionsblutung und
ein weiterer Patient bei der sehr
schwierigen Intubation.

Jeweils zwei Patienten kamen durch
extreme Bradykardie bzw. durch Dar-
matonie mit Ileus zu Tode. Bei vier Pa-
tienten konnte die Todesursache nicht
geklirt werden.
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volumen- und druckgesteuerten Beatmungsgeriten. BiPAP® verkérpert die 90530 Wendelstein
sanfte, einschmeichelnde Atemtherapie mit der hohen Patientenakzeptanz. Telefon: 09129/ 90 09-0

- . ; m s Fax: 09129/ 90 09-40
BiPAP® kompensiert Lecks. Der Patient erhélt trotz Lecks das bendtigte Volumen. 5 /

Durch die einzigartige Flowsteuerung paBt sich das Gerit optimal an den Atem-

rhytmus des (Heim)-Patienten an, insbesondere auch bei kleinen Kindermn mit hohen

Atemfrequenzen. Der Flow-Trigger ist schnell und lernfahig. Die im Millisekunden- Sie sind interessiert?

bereich arbeitende Regeltechnik von BiPAP® ist die Vorraussetzung | =
des Behandlungserfolges und entscheidend fiir den Therapiekomfort;
sie wird vom elektromagnetischen Druckventil bewerkstelligt. Die bej | Avusfillenund per Postkarte oder Fax senden an: STIMOTRON
drehzahlgesteuerten Geriiten unvermeidlichen Zeitverluste durch trige Ja, ich mdchte mehr Information tiber das BiPAP®-System
Regeltechnik treten bei BiPAP® nicht auf! BiPAP® bietet die stufenlose | Absender:
Druckwahl zwischen 2 und 20 cm/H,0, sowohl bei der Inspiration
als auch bei der Exspiration.

Tel.:
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e Einweisung von Angehdrigen
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Versorgungsiibersicht unseres Beatmungsteams:

Heimbeatmung Versorgung bei Tracheo- Patienten-
stoma und Laryngektomie iiberwachung
- Beatmungsgerite - Absauggerite - SIDS Monitore
volumenkontrolliert - Tracheostomaschuiz - Pulsoxymeter
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Ubersicht

Nachstationires Behandlungskonzept kiinstlich beatmeter Tetraplegiker

m Beispiel des atemgeldhmten Te-

traplegikers wird besonders deut-
lich, daB sich medizinische Standards
der Heimbeatmung aus der Art der
Grunderkrankung und dem daraus re-
sultierenden Behandlungsziel definieren
miissen. Es handelt sich um Patienten,
bei denen ein plétzlicher Ausfall der ge-
samten vegetativen motorischen und
sensiblen Kontrolle auf extrem hohem
Niveau stattgefunden hat, dem unmit-
telbar eine gleichermafen ausgeprigte
Lihmung im psychosozialen Bereich
folgte. Die Notwendigkeit der Beat-
mung ist nur eines unter vielen Proble-
men.

Ausfall der vegetativen Kontrolle

Die vitalen Funktionen des hohen
Tetraplegikers sind auBer durch die spi-
nale Atemlihmung am meisten durch
die sympathische Entkoppelung gefihr-
det. Orthostase, Bradykardien, autono-
me Hyperreflexien und Thermolabilitit
erfordern einerseits dauernde medika-
mentdse und physikalische Strategien,
andererseits miissen die nachstationiren
Voraussetzungen flir ein rasches Erken-
nen und Beherrschen von Notfallsitua-
tionen gegeben sein. Im Langzeitverlauf
ist auf die allmihlichen Folgen der Min-
derperfusion und der vendsen Stase
simtlicher Gewebe zu achten.

Ausfall der motorischen Kontrolle

Als Folge der motorischen Lihmung
wird die Beatmung am eindriicklich-
sten gestort durch die spinalen Automa-
tismen in Form kloniformer Streckspas-
men oder Rumpfbeugesynergien. Die
auslosenden Faktoren sind sehr ver-
schieden und erfordern individuelle
Analysen und Therapien.

Mit der oralen oder riickenmarks-
nahen Spasmolyse sind wir bei diesen

* Abteilung fiir Riick
** Abteilung fiir Aniisthesie und Intensivmedizin, Werner-
Wicker-Klinik, Zentrum fiir Riickenmarkverletzte,
Bad Wildungen-West.

Barbara Meister*, Winfried Walther**

Patienten eher zuriickhaltend, da in
effektiver Dosierung die unerwiinsch-
ten zentralen Wirkungen meist frither
eintreten als die erwiinschten spinalen.
Im chronischen Verlauf kommt es ohne
physiotherapeutische Prophylaxe zu ei-
ner Abnahme von Thoraxvolumen und
-elastizitit, es entstehen Kontrakturen
der Kopf-Hals-Muskulatur. Ursache
sind Verkiirzungen des Musculus pec-
toralis und Musculus rectus abdominis,
c-formige Verinderungen des seitlichen
Wirbelsiulenprofils und Einsteifungen
der Kostotransversalgelenke.
Kontrakturen der Kopf-Hals-Mus-
kulatur schrinken die spontanen At-
munggsreserven ein, fithren zu Irri-
tationen des Tracheostomas und er-
schweren den Kaniilenwechsel. In Hy-
perextension kann der Schluckakt
durch Fixierung des Zungenbeins und
mangelhaften Glottisverschluf3 bis zur
Aspiration behindert werden.

Ausfall der sensiblen Kontrolle

Die Lagerungsbehandlung als Prophyla-
xe der sensiblen Lihmungsfolgen
kommt dem Wunsch der Beliiftungs-
umverteilung bei chronischer Beat-
mung durchaus entgegen; umgekehrt
sind Druckschiden unter diesen Um-
stinden besonders verhingnisvoll. Da
die Hautkontrolle mehreren Fremdper-
sonen obliegt, sind eine besonders peni-
ble Beobachtung und Einweisung in
Prophylaxe und ErstmaBnahmen erfor-
derlich.

Der Lagewechsel macht bei Verwen-
dung ungeblockter oder Niederdruck-
cuffkaniilen die exspiratorische Volu-
menkontrolle erforderlich. Bei elektro-
phrenischer Beatmung in der Konditio-
nierungsphase fehlt der Zwerchfell-
schmerz als Zeichen der Uberbelastung.

Blasenlihmung

Die spastische Blase als Folge des Aus-
falls der sympathikusgesteuerten Spei-
cherfunktion ist die wichtigste Ursache
autonomer Hyperreflexien und rezidi-

vierender Infekte. Ist sie durch anticho-
linerge Therapie nicht ausreichend be-
einfluBbar, muB} besonders bei Abnah-
me der Nierenfunktion rechtzeitig eine
Deafferentierung diskutiert werden. Ei-
ne urologische Kontrolle ist mindestens
einmal jahrlich erforderlich.

Mastdarmlihmung

Das Management der Darminkontinenz
mit chronischer Obstipation wird hiufig
unterschitzt, obwohl es entscheidend zu
verniinftigen Beatmungsbedingungen
beitrigt. Ein einmal entstandenes Mega-
kolon ist nicht mehr reversibel. Die
Moglichkeit individueller Ernihrung
und Diit nach Entlassung ist dabei ein
wichtiger Faktor. Bei der Beratung muf3

derbeeintrichtigte Geruchssinn bertick-

sichtigt werden. AuBerdemistvorjedem
medikamentdsen Regime zu tiberprii-
fen, ob unter hiuslichen Bedingungen
die Darmentleerung im Sitzen erfolgen
kann. SchlieBlich ist jede unnétige, un-
kritische und ungezielte Antibiose zu
unterlassen. Das heil3t: Sind Beatmungs-
hygiene und Infektprophylaxe der Lun-
ge ausreichend? Sind rezidivierende
Harnwegsinfekte durch Beseitigung des
Reflexievolumens und Urinaussiue-
rung auszuschalten? Hat eine Antibiose
eine Dysbakterie oder Candidiasis indu-
ziert?

Tetraplegie und Wachstum

Bei den chronisch beatmeten Kindern —
mehr als die Hilfte unserer Langzeitpa-
tienten — gesellt sich die Berticksichti-
gung des Wachstums dem nachsta-
tiondren Konzept hinzu. Entscheidend
ist die Pravention der Lihmungsskolio-
se. Noch mehr als im Erwachsenenalter
ist die tigliche mehrstiindige Stehbela-
stung unerliBlich. Neben der Osteo-
porosebehandlung und dem EinfluB} auf
Kreislauf und Spastik ist sie der notwen-
dige Reiz zum Lingenwachstum der
Beine und zur Entwicklung der Hiift-
pfanne. Die luxierte Hiifte induziert
einseitige Beugespastik mit allen stati-
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schen Folgen fiir Becken und Wirbel-
siule und mit der Gefahr von Weich-
teilschiden, die eine Resektion erfor-
dern. Korrigierende operative MafBnah-
men sind wenig erfolgversprechend
und wegen der erforderlichen Langzeit-
krankenhausbehandlung  selten indi-
ziert.

Die Stehgerite sind fahrbar und mit
Beatmungsgeriten  ausgestattet.  Sie
werden, wie simtliche vorhandenen
Hilfsmittel, in halbjahrlicher Nachsorge
tiberpriift und dem Wachstum entspre-
chend angeglichen oder ausgetauscht.

Beatmungspflichtige Tetraplegie
und Kommunikation

Der Erhalt von sprachlicher und schrift-
licher Kommunikation sowie der ei-
gentitigen Steuerung von Rollstiihlen,
Computern und Umweltkontrollgeri-
ten stellt besondere nachsorgliche An-
forderungen an die Tracheotomie, die
Beatmungstechnik und das Zubehor.
Vor allem primir nicht rechtzeitig und
nicht epithelialisiert angelegte oder se-
kundar verheilte Tracheotomien be-
diirfen wegen der Gefahr rezidivieren-
der subglottischer Stenosen der halb-
jihrlichen Kontrolle.

Durch die Restmobilitit der Kopf-
Hals-Muskulatur und das Gewicht von
Beatmungsschlauch und  Klimatisie-
rungsfilter besteht die Gefahr der me-
chanischen Irritation oder Aufweitung
des Stomas, wenn nicht durch exakte
Hilfsmittelanpassungen Abhilfe geschaf-
fen wird.

Psychosoziale Lihmung

Samtliche bisher aufgezeigten medizini-
schen Konzepte sind uneffektiv, wenn
die Behandlung nicht das miteinbezieht,
was hier als psychosoziale Lihmung be-
zeichnet werden soll. Sie wird abgemil-
dert durch Ermutigung und Un-
terstiitzung des Patienten bei der kiinfti-
gen Lebensplanung unter den Bedingun-
gen der beatmungspflichtigen Tetra-
plegie nach seinen Wiinschen. Die am-
bulante pflegerische Versorgung st dabei
die angemessene und jederzeit begriind-
bare Hilfe.

Indikation zur
elektrophrenischen Beatmung

Wenn alle rehabilitativen Moglichkei-
ten erschopfend herangezogen wurden,
stellt sich schlieBlich die Frage, ob als
funktionsverbesserende MalBnahme der
Ersatz der maschinellen durch die elek-
trophrenische Beatmung indiziert ist.

Nachsorge

Zur Qualititssicherung des nachsta-
tioniren Behandlungsplans erfolgt vor
Entlassung eine Pflegeeinweisung in
praktischer und theoretischer Form. Die
halbjahrliche kurzstationire Wiederauf-
nahme schreiben wir bei Kindern und
elektrophrenisch Beatmeten vor und or-
ganisieren sie bei allen anderen Patienten
in Verbindung mitdemjihrlichen urolo-
gischen Check-up. AuBerder Nachsorge
haben wir dadurch die Mdglichkeit, un-

sere Patienten von technischen Verbes-
serungen im Bereich der Heimbeatmung
und der Hilfsmittelversorgung Hochge-
lihmter profitieren zu lassen.
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Die amyotrophe Lateralsklerose unter intermittierender Selbstbeatmungstherapie

Indikationsstellung und Verlauf

Heike Buhr-Schinner, Gerhard Laier-Groeneveld, Carl-Peter Criée*

Zusammenfassung. Hintergrund: Uber den Verlauf ihrer Krankheit vollstindig informierte Patienten wollten die
intermittierende Selbstbeatmung (ISB) erlernen.

Patienten und Methode: 23 Patienten mit amyotropher Lateralsklerose (ALS) (sieben weiblich, 16 minnlich, mitt-
leres Alter 59 Jahre) wurden mit der ISB behandelt. Sie litten an Luftnot, Erstickungsanfillen, Schlafstérungen und

Todesangst.

Ergebnisse: Thre Beschwerden besserten sich, und die Blutgase unter Spontanbeatmung normalisierten sich. Die
Erkrankung war rasch progredient. Dennoch blieben die Blutgase unter Spontanbeatmung normal und die Be-
schwerden unterdriickt. 13 Patienten starben: sechs an einem akuten Ereignis, vier wihrend eines Infekts, drei be-
endeten selbst die ISB, als sie dauerbeatmet waren.

Schlufifolgerung: Wir schlieBen, daB3 die Symptome und die Lebensqualitit durch die ISB gebessert werden kann.

Die Indikation sollte daher frithzeitiger gestellt werden.

Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 4951

Summary. Amyotrophic Lateral Sclerosis and Intermittent Mechanical Ventilation. Indication and Progress.
Background: Fully informed patients were willing to start with IPPV.

Patients and Methods: Twenty-three patients with amyothropic lateral sclerosis (ALS) were treated with nonin-
vasive intermittend mechanical ventilation (7 women, 16 men, mean age 59 years). The major symptoms were
dyspnoe, heavy sleep disruption resulting in severely reduced quality of life.

Results: Their symptoms improved. The blood gases normalized during spontaneous breathing. They remained
stable, despite a rapid decrease in respiratory force. Thirteen patients died, 6 during an acute event, 4 during bron-
chopulmonary infection and 3 stopped therapy, when they were fully ventilator dependent.

Conclusion: We conclude that respiratory symptoms and quality of life can be improved by home intermittent
mechanical ventilation. Indication should therefore be made earlier.
Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 49-51

Die amyotrophe Lateralsklerose ist
eine progrediente Motorneuron-
erkrankung, die die Skelettmuskulatur,
und damit die Atemhilfsmuskulatur,
und das Zwerchfell befillt. Bei dieser
rasch progredienten Erkrankung wur-
de eine Beatmungstherapie bisher nur
in wenigen Einzelfillen durchgefiihrt,
da eine Dauerbeatmung absehbar war
und dies die dauerhafte Unterbringung
auf einer Intensivstation bedeutete.
Die nichtinvasive intermittierende
Selbstbeatmung kann die ausgeprigte
respiratorische Beschwerdesymptoma-
tik, die bei der amyotrophen Lateral-
sklerose frither oder spiter auftritt, be-
heben. Sie kann zu einer deutlichen
Besserung der Lebensqualitit fiihren.

Patienten und Methode

Wir berichten iiber 23 Patienten mit
amyotropher Lateralsklerose, sieben

* . b Kok Lenglern, Abteilung Beat
dizin und Schlaf, Univensitit Gottingen.

Frauen und 16 Minner, die sich spe-
ziell zur intermittierenden Selbstbe-
atmung vorstellten. Das Durchschnitts-
alter betrug 58,9 Jahre. Drei Patienten
kamen tracheotomiert von Intensivsta-
tionen, 18 wiesen bulbire Symptome
auf, ein Patient hatte eine komplette
Tetraplegie.

Das Leitsymptom bei der Erstvorstel-
lung war die Dyspnoe. Sehr d

' en Einschrinkvng der
mtat (Abbildung 1). Zu die-
sem Zeitpunkt bestanden die respirato-
rischen Beschwerden zwischen ein und
zwoOlf Jahren, im Mittel seit 3,15 Jah-
ren.

Bei Aufnahme bestand bei allen eine
deutliche Reduktion des PI__ auf im

Mittel 2,6 kPa des Index fiir die Atem-
muskelmaximalkraft sowie eine Er-
hohung der Beanspruchung der Atem-
muskulatur (P 0,1/P 0,1, ) auf durch-
schnittlich 19,4%. Die Vitalkapazitit lag

zwischen 15 und 81%. Alle anderen Pa-
rameter wiesen eine grofe Streubreite
auf (Tabelle 1).

Bei allen Patienten war die klassische
Indikation zur Einleitung einer nicht-
invasiven Beatmung gegeben: Hyper-
kapnie aufgrund der tiberlasteten Atem-
pumpe und entsprechender Symptoma-
tik [2, 4]. Die Beatmungstherapie, der
Verlauf der Erkrankung und die zu er-
wartenden Probleme wie Dauerbeat-
mung, Schluckstdrungen, Aspiration
usw. wurden mit den Patienten und
ihren Angehorigen diskutiert. Auf-
grund der deutlichen Symptome ent-
schieden sich alle fiir einen Therapie-
versuch. Zumindest zum Zeitpunkt vor
der Beatmung lehnten alle Patienten ei-
ne mogliche Tracheotomie ab. Die in-
termittierende Selbstbeatmung wurde
als intermittierende volumenkontrol-
lierte  Uberdruckbeatmung  durch-
geflihrt, wie bei Laier-Groeneveld et al.
[3, 4] beschrieben. Die Bestimmung der
Atemmuskelfunktion erfolgte nach der
Methode von Criee u. Laier-Groene-
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Abbildung 1. Symptome der Patienten bei der Erstvorstellung

veld [1]. Der MundververschluBdruck
nach 100 ms (P 0,1) wurde als Mittel-
wert aus sechs Verschliissen unter
Ruheatmung bestimmt und entspricht
der notwendigen Atemkraft. Der maxi-
male MundverschluBdruck P 0,1
und der P wurden als Maximalwer-
te aus sechs geraden Inspirationen gegen
das verschlossene Ventil registriert. Die
Blutgase wurden unter Spontanatmung
aus der Arteria radialis mindestens vier
Stunden nach der letzten Beatmungs-
phase ermittelt.

Ergebnisse

Die Hohe des pCO, und die Auspri-
gung der bulbiren Symptomatik spiel-
ten eine Rolle bei der Akzeptanz der
Beatmung, Je hoher der pCO, vor Be-
atmungsbeginn lag, um so problemlo-
ser wurde die Beatmungsform erlernt,
bulbire Symptomatik bedeutete eine
Verlingerung der Lernphase. Bemer-
kenswert ist, daB Patienten mit
amyotropher Lateralsklerose schon ge-
ringe Schwankungen in der Gerite-
einstellung wahrnehmen und daher
die individuelle Einstellung der Be-
atmungsparameter sicherlich viel Zeit
und Geduld von seiten der Arzte und
des Pflegepersonals beansprucht.

Probleme bereiteten vor allem Vélle-
gefiihl und Magenschmerzen durch
Luftansammlung im Magen. Aspiratio-
nen oder Pneumonien, die durch
Aspiration wihrend der Beatmung be-
dingt sein konnten, traten wihrend des
Beobachtungszeitraums nicht auf.

Eine Adaptation an die Beatmung
und Normoventilation gelangen bei al-
len. Das Symptom der Dyspnoe unter
Spontanatmung wurde in allen Fillen
deutlich gebessert oder ganz beseitigt.
Ein erholsamer Schlaf im Liegen unter
Beatmung ohne Todesangst wurde
moglich, Kopfschmerzen und Konzen-
trationsschwiche am Tag verschwan-
den. In einigen Fillen zeigte sich ein
deutlich besserer HustenstoB. Trotz
progredienten Verlaufs berichteten aus-
nahmslos alle Patienten und deren An-
gehorige von einer deutlichen Besse-
rung der Lebensqualitit.

Anhand der Funktionsparameter
konnte zunichst bei allen Patienten
eine Zunahme der Atemmuskelmaxi-
malkraft im Rahmen der vierwéchigen
Kontrolle gesichert werden. Die spon-
tanen Blutgaswerte (pCO,, pO,) wa-
ren weitgehend normalisiert. Im wei-
teren Verlauf sank infolge weiter fort-
schreitender Erkrankung die Atem-
muskelkraft unter den Ausgangswert.

Beschwerdedauer 3,1 Jahre
Vitalkapazitat 42,9%
Plicax 2,6 kPa

P 0;1/P-0; 150 19,4%
pCO, 56 mm Hg
PO, 70 mm Hg

(2 Monate bis 12 Jahre)
(15% bis 81%)

(0,59 kPa bis 4,2 kPa)

(4% bis 67%)

(43 mm Hg bis 64,8 mm Hg)
(54 mm Hg bis 113 mm Hg)

Tabelle 1. Aufnahmestatus der Patienten mit amyotropher Lateralsklerose.

Die Blutgase unter Spontanatmung
blieben auch nach Monaten stabil
(Tabelle 2). Die Beatmungsdauer nahm
allerdings kontinuierlich zu.

Sechs Patienten starben an einem
nicht niher definierten akuten Ereig-
nis, zwei waren zu diesem Zeitpunkt
nahezu dauerbeatmet, ein Patient tra-
cheotomiert. Vier weitere Patienten
verstarben im Rahmen eines broncho-
pulmonalen Infekts, einer war tracheo-
tomiert. Zehn Patienten sind zur Zeit
noch in unserer Betreuung mit einer
Beatmungsdauer zwischen vier und 56
Monaten. Drei Patienten beendeten/

als sie praktisch dauerbeatmet waren, /
“”ﬁ‘ﬁ%%ﬁfe Therapie, um zu ster-/
ben E,i abelle 3).

Die Betreuung der Erkrankten wurde
bis auf zwei Ausnahmen von den An-
gehorigen, iiberwiegend dem Ehepart-
ner, iibernommen. Ein Krankenpfleger
wurde zunichst in seinem Kranken-
haus, spiter in einem Pflegeheim be-
treut, ein alleinstehender Mann wurde
ebenfalls in einem Pflegeheim unterge-
bracht.

Diskussion

Wir konnten zeigen, da} die intermit-
tierende Selbstbeatmung flir Patienten
mit amyotropher Lateralsklerose eine
Besserung der Lebensqualitit und Ver-
lingerung der Lebenserwartung be-
wirkt. Die Ateminsuffizienz ist damit
ohne wesentliche Nebenwirkungen zu-
mindest voriibergehend erfolgreich be-
handelbar. Der Einleitung zur intermit-
tierenden Selbstbeatmung geht eine
unnétig lange Beschwerdezeit voraus,
die durch eine frithzeitige Aufklirung
und Indikationsstellung vermeidbar ist.
Zur Objektivierung des Schweregrads
der Atemmuskelschwiche ist am besten
der PI_ . geeignet, da dieser sowohl bei
Diagnosestellung als auch im Verlauf
das AusmafBl der Einschrinkung der
Atemmuskelkraft am besten widerspie-
gelt (Tabelle 1 und 2). Schluckstérun-
gen sind keine Kontraindikation zur in-
termittierenden  Selbstbeatmung, er-
schweren allerdings die Lernphase. Die
Versorgung mit einer PEG-Soude wird
meist unumginglich. Dem Wesen der
Erkrankung folgend, kommt es zu einer
raschen Befundverschlechterung. Die
Beschwerdesymptomatik kann durch
eine Ausdehnung der Beatmungsphasen
weiterhin unterdriickt werden. Es be-
steht jedoch das Risiko der Dauerbeat-
mung. Wihrend der Endphase der Er-
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n=23 n=16 n=10 n=5 n=4
0 1 4 12 24 (Monate)
Vitalkapazitat (%) 42,9 48,7 47,4 42,6 37,5
Pl o (kPa) 2,6 28 2,7 2.3 1,9
P0,1/P 0,1, (%) 19,4 17,6 16,1 16,8 18,8
pCO, (mm Hg) 56 41 45 45 41
pO, (mm Hg) 71 77 78 77 84
n Verlauf mit intermittierender Todesursache
Selbstbeatmung
6 5-20 Monate Akutes Ereignis
4 4-31 Monate Bronchopulmonaler Infekt
3 6, 9, 28 Monate Intermittierende Selbstbeatmung beendet

krankung ist daher eine intensivere pfle-
gerische und psychische Betreuung der
Patienten und Angehorigen zu Hause
notwendig. Die Angst vor einer Dauer-
hospitalisierung ist unberechtigt.

SchluBfolgerung

Schon bei der Diagnosestellung sollte
der Patient mit amyotropher Lateral-
sklerose iiber die Moglichkeit der
intermittierenden Selbstbeatmung in-
formiert werden, um behandelbare
Beschwerden friihzeitig zu erfassen.

des P, odef

Messungen
. yazitit sind er

den Verlaut der Atemmuskelschwich
m . Die Indikation zur inter-
mittierenden Selbstbeatmung sollte bei
Patienten mit amyotropher Lateral-
sklerose frithzeitig diskutiert bzw. ge-
stellt werden.
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Praktische Erfahrungen mit der Heimbeatmung im Kindesalter
Martin Lang, Markus Schulze Schwering, Johannes G. Schober*

Zusammenfassung. Hintergrund: Druckluftunabhiingige, handliche Beatmungsgerite sowie die Moglichkeit der
transkutanen Blutgasbestimmung haben im letzten Jahrzehnt die Langzeitbeatmung im familiiren Milieu
zunehmend erleichtert. Besonders fiir Patienten im Kindesalter ist dies von Bedeutung, da so eine Stérung des
familidgren Umfelds weitgehend vermieden werden kann.

Patienten und Methode: Bei 16 langzeitbeatmeten Kindern aller Altersstufen wurde eine retrospektive Unter-
suchung des Beatmungsverlaufs und der Betreuung durchgefiihrt.

Eigebnisse: Die Beatmungsdauer lag zwischen fiinf Monaten und 14 Jahren (Durchschnitt 5,5 Jahre; mittlerer
Anteil der Heimbeatmung 78%). Die Respiratorparameter lagen zum Teil {iber der altersphysiologischen Norm,
was meist auf eine erhchte Resistance und Tubusleckagen der altersentsprechend kleinlumigen Tracheostoma-
ta zuriickgefiihrt werden konnte, die die Patienten aufgrund des besseren Tragekomforts und Sprechverhaltens
vorziehen. Mit Ausnahme der Patienten mit progredienten Grunderkrankungen war der Trend nach langfristi-
ger Beatmung konstant bis positiv. Die Motivation der Familie war in der Regel auBerordentlich hoch, die
psychosoziale Integration der Patienten zufriedenstellend. Zwei Drittel der Familien erhielten keine Unterstiit-
zung bei der Betreuung des Kindes, was vor allem fiir die Miitter eine enorme Belastung bedeutete.

Schiuffolgerungen: Die Heimbeatmung ist fiir langzeitbeatmete Kinder in allen Altersstufen geeignet und fiir
die psychosozial intakte Entwicklung von Vorteil. Spezialisierte Zentren und eine iiberregionale Organisation
konnen helfen, die wachsende Zahl der Heimbeatmungskinder in Deutschland und ihre Betreuer kompetent zu
beraten und zu stiitzen. Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 52-56

Summary. Experiences with Home Mechanical Ventilation in Children. Background: The introduction of
portable ventilators independent of compressed air as well as non-invasive devices for assessment of blood gases,
helped to facilitate a long-term mechanical ventilation in family environment in the last decade. Home care is
of particular interest at the infant age, as the disruption of the mother-child relationship may induce severe
developmental disorders, known as syndrome of psychosocial deprivation.

Patients and Methods: We investigated retrospectively the tendency of the ventilator parameters, the support
and the daily practice of 16 families with children of all ages with long-term ventilator assistance.

Results: The duration of the ventilation ranged between 5 months and 14 years, on the average at 5.5 years.
The average portion of the ventilation at home care was 78%. The respiratory patterns, tidal volume and posi-
tive inspiration pressure, exceeded occasionally the physiologic standard of the age group. The common reason
is, that the children prefer small sized tubes, having advantages in comfort and speech abilities. Therefore results
an increased tube-resistance and air leackage of the tracheostomy tubes. The long-term tendency of the venti-
lator parameters is stable or improving, excluding the patients with progredient primary diseases. Commonly the
motivation of the family members is high, therefore the psychosocial integration of the patients satisfying. Two
thirds of the families have no personal support for the domiciliary care of the ventilator assisted child. Mothers
tell about an enormous distress.

Conclusions: The long-term mechanical ventilation of children at home care is an adequate therapy for all ag-
es. It combines technical support of the underlying chronic respiratory failure with the chance of an intact
psychosocial development of the child. Specialized centres and a national organisation may provide competent
information and support for the increasing number of home-ventilated children in Germany.

Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 52—-56

dhrend der groBe technische

Aufwand einer ambulanten
Patientenbeatmung mit druckluftge-
steuerten Beatmunggsgeriten frither vie-
le Familien und Mediziner davon ab-
hielt, chronisch ateminsuffiziente Pati-
enten zu Hause zu behandeln, sind im
letzten Jahrzehnt zunehmend handli-
che, druckluftunabhingige, strombe-
tricbene Respiratoren auf den Markt
gekommen, die eine ambulante Posi-

* Kinderkrankenh: Re Miinch

an der Lach

tivdruckbeatmung erleichtern [4, 12].
Gleichzeitig konnte durch die Ein-
fihrung portabler Pulsoxymeter und
Kapnographiegerite die nichtinvasive

- Blutgasbestimmung entscheidend ver-

bessert werden [5].

Gerade im Kindesalter bringt eine
ambulante Langzeitbeatmung spezifi-
sche Vorteile. Das Kind bendtigt zu
einer intakten psychomotorischen Ent-
wicklung ein geordnetes familidres
Umfeld, Stimulation und Mobilitit.
Langzeitaufenthalte in Kliniken oder

Heimen fiihren zu einer Deprivations-
symptomatik mit zum Teil schweren
psychosozialen Entwicklungsstdrungen
[1, 2, 20].

Patienten und Methode

In einer retrospektiven Auswertung
der jihrlichen Routineuntersuchun-
gen und eines eigens erstellten Frage-
bogens wurde versucht, die aktuelle
Situation, die Qualitit und die
Schwachstellen der hiuslichen Be-
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atmungstherapie zu ermitteln. Erfaft
wurden 16 Patienten im Alter von
zehn Monaten bis 17 Jahren, die im
Zeitraum von 1982 bis 1994 eine
ambulante Positivdruckbeatmung er-
hielten. Zwdlf Patienten wurden von
Geburt an {iber ein frithzeitig implan-
tiertes Tracheostoma beatmet, ein Kind
seit dem zweiten Lebensjahr {iber ein
Tracheostoma, drei Kinder seit dem
dritten, zehnten und 13. Lebensjahr
iiber eine kieferorthopidisch angepal3-
te Maske ventiliert (Abbildung 1). Alle
Kinder lebten in ihrer Familie, teilwei-
se bis zu 600 km von unserer Klinik
entfernt.

Ergebnisse

Grund- und Begleiterkrankungen der chroni-
schen Ateminsuffizienz: Der respiratori-
schen Insuffizienz unserer Patienten lag
in elf Fillen das Undinesyndrom (zen-
trales alveolires Hypoventilationssyn-
drom) zugrunde. Zwei Patienten litten
unter einer progredienten Muskeler-
krankung (spinale Muskelatrophie vom
Typ Werdnig-Hofmann, maligne Mus-
keldystrophie des Beckengiirteltyps). In
einem Fall lag ein Arnold-Chiari-Syn-
drom, in einem Fall eine bronchopul-
monale Dysplasie sowie einmal ein
Triosephosphatisomerasemangel vor.
Die Hilfte der Kinder litt unter Be-
gleiterkrankungen. Bei sechs Patienten

bestand eine mittelschwere bis schwere
Enzephalopathie mit pathologischem
EEG-Befund, bei einigen von ihnen
lag ein organisch bedingtes Krampflei-
den vor. In drei Fillen zeigte sich eine
Gedeihstérung, zum Teil mit gastro-
dsophagealem Reflux. Das Kind mit
dem Arnold-Chiari-Syndrom litt an
neurogener Blasen- und Darmstérung
und ausgeprigter Kyphoskoliose. In
zwei Fillen lag eine Frithgeburtlichkeit
(28. und 34. Schwangerschaftswoche)
vor.

Altersverteilung, Beatmungsdauer und
Anwendungszeiten: Die aktuelle Alters-
verteilung unserer Heimbeatmungs-
kinder lag zwischen zehn Monaten
und 17 Jahren (Abbildung 1), die Be-
atmungsdauer zwischen finf Monaten
und 14 Jahren, im Durchschnitt bei 5,5
Jahren. Dabei wurde die Beatmung
zum iiberwiegenden Teil im haus-
lichen Bereich eingesetzt, selten tiber-
schritt die stationire Basisversorgung
einen Zeitraum von sechs bis zwolf
Monaten (Abbildung 2). Im Durch-
schnitt liegt der Anteil der Heimbe-
atmung derzeit bei 78% der gesamten
Beatmungszeit.

Bei den meisten Patienten wurde die
Atemunterstiitzung intermittierend ein-
gesetzt, acht Patienten wurden nachts
beatmet. Ganztigige Beatmung bend-
tigten vier Patienten. Vier Kinder be-
notigten die Atembhilfe nur bei infekt-
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Abbildung 1. Altersverteilung der Kinder mit Heimbeatmung. (BPD = bronchopulmonale

Dysplasie.)

bedingter Verschlechterung ihres All-
gemeinzustands. Bei fiinf Kindern mit
Undinesyndrom wurde die Positiv-
druckbeatmung mit einer Zwerchfell-
schrittmachertherapie kombiniert.

Einstellung der Parameter am Respira-
tor: Die Beatmungseinstellungen vari-
ierten abhiingic vom klinischen All-
gemeinzustand und vom Beatmungs-
modus. Die durchschnittlichen Gerite-
einstellungen lagen zwischen 10 und
15 ml/kg. Bei Atemwegsinfekten wa-
ren Spitzenwerte bis 30 ml/kg keine
Seltenheit. Volumetrische Messungen
ergaben um 20 bis 50% niedrigere
Werte des gemessenen exspiratorischen
Atemzugvolumens. Der positive Inspi-
rationsdruck (PIP) lag im Normalfall
um 20 mbar (Spitzenwerte 30 bis
35 mbar), bedingt durch eine erhéhte
Resistance bei altersentsprechend klein-
lumigen Tracheostomata. Die Atem-
frequenz pafBite sich problemlos dem
Lebensalter an, die Inspirationszeiten
stiegen altersphysiologisch von 0,7 auf
1,2 Sekunden. Sechs Patienten be-
notigten keinerlei Sauerstoffanreiche-
rung; bei den ibrigen lag der Sauer-
stoftbedarf bei bis zu 35%.

Beatmungsverlauf: Die individuelle
Prognose war je nach Grunderkran-
kung unterschiedlich. In Abbildung 3
ist die Entwicklung der Beatmung in
den vergangenen zwolf Monaten auf-
gezeigt. Als Trendkriterien wurden die
Geriteparameter und die tigliche An-
wendungsdauer herangezogen.

Zehn Kinder zeigten einen stabilen
klinischen und konstanten Beatmungs-
verlauf. Bei zwei Patienten, die seit 13
bzw. 14 Jahren beatmet werden, lieBen
sich die Beatmungsparameter deutlich
verbessern. In drei Fillen verschlech-
terten sich der klinische Allgemeinzu-
stand wie auch die Beatmungssituation
darunter die beiden Kinder mit fort-
schreitenden Muskelerkrankungen (ei-
nes ist bereits verstorben) und das Kind
mit dem Triosephosphatisomerase-
Mangel. Das Kind mit der broncho-
pulmonalen Dysplasie hatte zunichst
einen sehr guten Verlauf und konnte
zu Hause vom Respirator entwohnt
werden; sechs Monate spiter verstarb
es im Rahmen eines dekompensierten
Atemwegsinfekts, der im Ausland nicht
rechtzeitig behandelt werden konnte.

Komplikationen und Notfallsituationen:
Die hidufigste Komplikation waren
Atemwegsinfekte, die im Kleinkindesal-
ter und in den kalten Jahreszeiten ver-
mehrtbeobachtet werden. Die individu-
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elle Infektanfilligkeit schwankte stark.
Wihrend eine Patientin beispielsweise in
14 Jahren Beatmung nur zwei nennens-
werte Infekte durchgemacht hatte, litten
immerhin elf Patienten an rezidivieren-
den Atemwegsinfekten und Pneumoni-
en. In der Regel nimmt die Infektanfil-
ligkeit im Alter von drei bis vier Jahren
deutlich ab. Zwei Patienten konnte erst
durch eine antibiotische Dauerbehand-
lung geholfen werden.

Die Tracheostomata ergaben auch in
der Langzeitbeatmung selten akute Pro-

bleme. In drei Fillen trat eine behand-
lungsbediirftige Granulombildung auf.
Bei den Kindern mit organisch beding-
ten Epilepsien beobachteten wir thera-
pieresistente  Krampfanfille besonders
im Kleinkindesalter, spiter seltener. Die
jahrlichen kardiologischen Routine-
kontrollen mit EKG und UKG zeigten
bei den meisten langzeitventilierten
Kindern nur geringfligige Rechtsherz-
belastungszeichen.

Geriteassoziierte  Notfille kamen
eher sporadisch vor. In drei Fillen wur-

Abbildung 2. Gesamtbeatmungszeiten und
Anteil der Heimbeatmung (Jahre). (BPD =
bronchopulmonale Dysplasie.)

Abbildung 3. Beatmungsverlauf anhand der
Respiratoreinstellungen und ~Anwendungs-
dauer in den letzten zwolf Monaten. (BPD =
bronchopulmonale Dysplasie.)

de von einem Totalausfall des Beat-
mungsgerits berichtet. Dreimal kam es
wihrend eines Auslandsurlaubs zu ei-
nem Teildefekt der Beatmungseinheit.
In allen Fillen konnte durch die Her-
steller rasche Abhilfe geschaffen wer-
den. Ein nichtlicher Stromausfall fiihrte
in einem Fall zu erheblichen Problemen
durch den Ausfall des O,-Kompressors.

Stationdre Aufenthalte waren selten
notwendig. Betrachtet man die letzten
drei Jahre, so muBten nur zwei Kinder
ihre Pneumonien mit einem lingeren
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Klinikaufenthalt kurieren sowie ein
Kleinkind wegen rezidivierender Pneu-
monien drei- bis viermal pro Jahr eine
Woche lang in der Klinik behandelt
werden. Die iibrigen Kinder wurden
ein- oder zweimal kurzzeitig, meist
im Rahmen der Routinekontrollen,
stationir aufgenommen.

Familidre Belastung: Lediglich finf
Familien wurden durch regelmiBige
ambulante Pflegekrifte unterstiitzt. In
zwei Fillen war dies nur durch finan-
zielles Eigenengagement der Eltern
méglich. Drei Familien wurden durch
angelernte Studenten oder Zivildienst-
leistende betreut. Ausgebildete Pflege-
krifte wurden nur selten von den Kas-
sen finanziert und waren im lindlichen
Bereich zudem schwer zu bekommen.

So lag in elf Familien die jahrelange
Betreuung der beatmungspflichtigen
Kinder allein in der Verantwortung
der Familie. Dies fiihrte zu einer enor-
men Belastung des betroffenen Eltern-
teils, in unserem Kollektiv ausschlieB3-
lich der Miitter. Einige beschrieben
sich auch wortwortlich als ,reif fiir die
Psychiatrie®. In einem Fall muBte die
Mutter, nach zwolfjahriger Dauerbe-
treuung ihrer heimbeatmeten Tochter,
auf Psychopharmaka eingestellt wer-
den. Trotzdem empfanden alle Miitter
es als Bereicherung und Gliick, ihren
Kindern die hiusliche Pflege ermog-
lichen zu konnen. Die Tatsache, kei-
ner eigenen beruflichen Titigkeit
nachgehen zu konnen, spielte eine
untergeordnete Rolle. Gewichtiger
war da schon, ,,nie weggehen zu kon-
nen* und das Empfinden, ,keine Zeit
mit dem Ehepartner” zu haben. Am
hirtesten war allerdings, ,keine Zeit
fiir sich selbst™ zu haben.

Unsere Nachfragen haben ergeben,
daB die Miitter im Durchschnitt vier-
bis flinfmal nachts aufstanden, um
Alarme zu bedienen oder nach dem
Toilettengang der Patienten wieder
Monitore und Respirator einzurich-
ten. Erkrankten die Kinder an Infek-
ten, erhohte sich die Zahl der nicht-
lichen Alarme oft auf zehn bis 15 bis
hin zur Dauernachtwache durch beide
Elternteile oder Familienangehorige.
Auch die von Zivildienstleistenden
oder Studenten nachts unterstiitzten
Miitter berichteten iiber nicht uner-
hebliche Versorgungsprobleme oder
Pannen in Einzelfillen. Damit fanden
auch ,betreute” Miitter weder ihren
nichtlichen Schlaf noch die not-
wendige innere Ruhe.

Soziale Integration der Patienten: Die
soziale Integration ist im allgemeinen
zufriedenstellend. Alle fiinf schul-
pflichtigen Patienten gehen in eine
Forderschule (je nach Leistungsvermo-
gen und Angebot: Volksschule, Real-
schule, Montessorischule, Frébelschule
der Lebenshilfe). Die Hilfte der Klein-
kinder besucht eine Spielgruppe oder
den Kindergarten. Unsere ilteste,
17jihrige Patientin hat einen Schulab-
schluB und ist als Biirokraft titig.

Diskussion

Seit 1982 wurden an unserem Hause
ambulant 16 langzeitbeatmete Kinder
aller Alterstufen betreut mit einer
durchschnittlichen Beatmungszeit von
5,5 Jahren pro Patient. Da alle Kinder
im hiuslichen Milieu der Familie ver-
sorgt wurden, zum Teil mehrere hun-
dert Kilometer von unserer Klinik ent-
fernt, fiel die Betreuung unterschied-
lich aus. Wihrend wir die Kinder im
niheren Umkreis einbestellten, um die
pulmonale und kardiale Entwicklung
sowie die Respiratorfunktionen zu
{iberpriifen, wurden Routinekontrol-
len und Akutinterventionen der Kin-
der des ferneren Umkreises durch die
niedergelassenen Hausirzte oder regio-
nale Krankenhiuser durchgefiihrt.

Die Verteilung der Grunderkran-
kungen ist in unserem Patientengut
nicht reprisentativ [16, 18]. Die groBe
Anzahl der Undine-Patienten war be-
dingt durch den iiberregionalen Ruf
unserer Klinik fiir die Zwerchfell-
schrittmachertherapie. Fiir die Bewer-
tung der Resultate der Heimbeatmung
war wichtig, daB die Patienten mit
Undinesyndrom und das Kind mit der
bronchopulmonalen Dysplasie nicht
progrediente Grunderkrankungen auf-
wiesen, wihrend es bei den Kindern
mit progredienter Muskelerkrankung
und Stoffwechseldefekt zu einer durch
die Grunderkrankung bedingten steti-
gen Verschlechterung des Allgemein-
zustands und der Atempumpfunktion
kam.

Die handelstiblichen Heimbeatmungs-
gerite arbeiteten im volumenkonstan-
ten, druckbegrenzten Beatmungsmo-
dus [9]. Thre Einstellung wurde vom
Arzt vorgegeben und aufgrund der
aktuellen Werte der transkutan gemes-
senen Blutgase von Familienmitglie-
dern oder Pflegekriften nachreguliert.
In den Langzeitkontrollen fanden wir
keine klinischen Zeichen einer chroni-

schen Hypoxe, = der Bttt
graphie und Echokarhogsmpine m S
Regel keine oder nur seomstasms
R echtsherzbelastungszeichen. Die Uhes-
wachung der Blutgashomoostasse 2o
allerdings keine Auskunft {iber sekun-
dire Beatmungstraumen der Lunge.

Wir verwendeten ausschlieBlich un-
geblockte Tracheostomata. Die Patien-
ten zogen altersgemiB kleinlumige
Tracheostomata vor, da sie sich sub-
jektiv weniger beeintrichtigt fiihlten
und das Sprechen erleichtert wurde.
Als Folge koénnen hohe Beatmungs-
widerstinde am Tubus sowie Tubus-
leckagen bis 30% des eingestellten
Hubvolumens auftreten. Daher regi-
strierten wir in der Praxis nicht selten
hohe Beatmungsdriicke und groBe
Hubvolumina am Respirator. Dies
konnte durch eine einfache spirome-
trische Messung des exspiratorischen
Atemzugvolumens oder durch Einset-
zen eines groflumigen Tracheostomas
tiberpriift werden. Eine exakte bedarfs-
gerechte  Respiratoreinstellung ~ war
wesentliche Voraussetzung zur Ver-
meidung sekundirer Beatmungsfolgen
an der kindlichen Lunge. Die aktuellen
Respiratorparameter reflektierten aber
nicht in jedem Fall die tatsichlichen
Gegebenheiten der Lungenfunktion.

Die Untersuchung des langfristigen
Beatmungstrends zeigte gerade bei den
langzeitbeatmeten Patienten ermuti-
gende Ergebnisse. In zehn Fillen (neun
Undine- und ein Arnold-Chiari-Syn-
drom) lag ein konstanter Verlauf be-
ziiglich der Beatmungsparameter und
der Anwendungszeit vor. In zwei Fil-
len konnten die Beatmungsparameter
soweit verbessert werden, daf in
einem Fall auf eine Maskenbeatmung,
im anderen Fall auf eine Zwerch-
fellschrittmachertherapie umgestiegen
werden konnte. Verschlechternde Be-
atmungsverliufe zeigten die Patienten
mit progredienten Grunderkrankun-
gen.

Viele Akutkomplikationen des lang-
zeitbeatmeten Kindes kdnnen bei ge-
eigneter Hilfestellung zu Hause behan-
delt werden. Stationire Aufenthalte
sind nach unserer Beobachtung zur
routinemiBigen Therapieiiberwachung
ein- bis zweimal im Jahr sinnvoll, zur
Behandlung von akuten Erkrankungen
aber nur in Einzelfillen notwendig.
Atemwegsinfekte treten im hiuslichen
Milieu deutlich seltener als in der sta-
tioniren Versorgungsphase auf. Natur-
gemif sind die Kleinkinder besonders
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anfillig. Durch die fehlenden Filter-
und Abwehrmechanismen der natiir-
lichen Atemwege neigen beatmete
Kleinkinder schon bei banalen Virus-
infekten des oberen Respirationstrak-
tes zur bakteriellen Superinfektion und
einer Ausbreitung der Erkrankung in
den unteren Atemwegstrakt. Durch
eine frithzeitige antibiotische Behand-
lung und eine Dauerprophylaxe in den
Einzelfillen mit chronisch pathologi-
schem Keimspektrum des Trachealse-
krets kann weitergehenden Komplika-
tionen in aller Regel vorgebeugt wer-
den. Komplikationen im Zusammen-
hang mit dem Tracheostoma beobach-
ten wir im Gegensatz zu anderen Ar-
beitsgruppen selten [8, 12]. Gedeih-
storungen und Refluxerkrankungen
treten beim langzeitbeatmeten Patien-
ten hiufig auf. Sie diirfen in ihrer Aus-
wirkung auf die Grunderkrankung
nicht unterschitzt werden und sollten
konsequent behandelt werden.

Sechs unserer Kinder litten unter
organisch bedingter Epilepsie, meist als
Folge hypoxischer Komplikationen
der anfinglich unerkannten Grunder-
krankungen. Diese Patienten wurden
medikamentds eingestellt und sorgfil-
tig tiberwacht. Die Eltern werden ein-
dringlich auf die Notwendigkeit des
kontinuierlichen Monitorings hinge-
wiesen. Uns sind zwei krampfbedingte
Asystolien bekannt, die nur durch
rechtzeitige Intervention der Eltern
folgenlos blieben.

Das entscheidende Kriterium bei der
Therapie des langzeitbeatmeten Kin-
des ist die Lebensqualitit [7]. Diese ist
unmittelbar abhingig von der konstan-
ten Beziehung des Kindes zu seinen
Eltern und einem intakten Familienle-
ben. Auch die Pflege und Férderung
langzeitbeatmeter Kinder liegt meist in
der Verantwortlichkeit der Eltern. Die
Motivation und Ausdauer der Familien
sind dabei enorm. Unsere Beobach-
tungen decken sich mit den Untersu-
chungen aus der Literatur. Der groBe
StreB der Eltern ist meBbar und fiihrt
zu deutlichen EinbuBen in der freien
Selbstentfaltung und Berufs- und Frei-
zeitgestaltung [3, 17]. In aller Regel
wirkt sich die Intensivpflege des lang-
zeitbehinderten Kindes aber stabilisie-
rend auf den Familienverbund aus [10,

11]. Voraussetzung hierfiir sind eine
umfassende Vorbereitung und eine
langfristige Unterstiitzung der Fami-
lien [19, 21]. Die Betreuung eines be-
atmeten Kindes unterscheidet sich von
einem nichtbeatmeten behinderten
Kind durch die Uberwachung der
Vitalzeichen und Beatmungsparameter
und damit der Vielzahl von Alarmen,
auf die stindig reagiert werden muf.
Da zwei Drittel der Miitter eine
24stiindige Versorgung ihres Kindes
leisten, ergeben sich hier enorme kor-
perliche wie psychische Belastungen.
Leider ist es im Einzelfall schwierig,
eine zuverldssige Pflegekraft in lind-
lichen Bezirken zu bekommen, und
auch die Finanzierung stofft meist
auf enorme Schwierigkeiten. Dieses
Dilemma zeigt auch eine amerikani-
schen Studie, in der als Haupthindernis
der Beendigung der stationiren Pflege
fehlende Zusagen zur Finanzierung der
Heimpflege und nicht medizinische
Griinde gefunden werden [6].

Die Aufgaben bei der Organisation
des Familienlebens mit einem behin-
derten Kind konnen nur interdiszi-
plinir gelost werden. Dabei miissen die
Eltern unterstiitzt werden, die Mithilfe
von Pflegehelfern, Hausirzten, Padia-
tern, Pneumologen, Entwicklungs-
neurologen, Psychologen, Kranken-
gymnasten, Pidagogen, Logopiden,
Sozialarbeiter, Medizintechniker und
Krankenkassen zu koordinieren [12,
16].

Auf der Basis der erfreulich stabilen
Entwicklung langzeitbeatmeter Kinder
im hiuslichen Umfeld, wie sie das
Kollektiv der Undine-Patienten auf-
zeigt [13, 15], miissen wir uns zudem
um eine standardisierte langfristige
Qualititssicherung bemiihen. Dabei
werden EKG- und UKG-Untersu-
chungen sowie Lungenfunktionstests
und Blutgasanalysen miteinbezogen.

Spezialisierte Zentren und eine lan-
desweite Organisation, wie sie in
USA und einigen europiischen Nach-
barlindern bestehen [8, 14, 18], kénn-
ten die Qualititssicherung der hius-
lichen Beatmungstherapie fiir das Kin-
desalter gewihrleisten sowie Hilfe und
Koordination der vielfiltigen Erforder-
nisse fiir die Entwicklung des langzeit-
beatmeten Kindes anbieten.
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Effektivitit der Heimbeatmung bei Kleinkindern und Sauglingen
Kurt H. Wollinsky*, Andreas Mindé*, Herbert Schreiber**, Patrick Kluger***, Hans-Hinrich Mehrkens*

Zusammenfassung. Hintergrund: Die hiusliche Beatmung von chronisch ateminsuffizienten Patienten ist eine
inzwischen erprobte Technik. Bei Kindern und Siuglingen muB aber mit Schwierigkeiten gerechnet werden,
angefangen von der Indikationsstellung und Durchfiihrung bis hin zur Prognose.

Patienten und Methodik: Untersucht wurden sieben chronisch respiratorisch insuffiziente Kleinkinder und
Siuglinge mit hoher Querschnittlihmung oder angeborenen neuromuskuliren Erkrankungen (spinale Mus-
kelatrophie und Myopathie).

Ergebnis und Diskussion: Im Gegensatz zu oft bei Erwachsenen gemachten Erfahrungen war die Betreuung bei
vier Kleinkindern mit ,,Pentaplegie” relativ problemlos. Alle waren primir tracheotomiert, ein Stoma konnte
sekundir verschlossen werden, da die Patientin zu Hause nur noch nachts in der eisernen Lunge beatmet wer-
den muBte. Drei Kinder, darunter ein einjihriger Siugling mit spinaler Muskelatrophie, wurden nichtinvasiv
tiber nasale Masken nach Maf beatmet. Obwohl die Grenzen der technischen Realisierbarkeit erreicht und die
psychische Belastung bei Patienten, Angehdrigen, Arzten und Pflegepersonal zu beriicksichtigen waren, sind die
Ergebnisse dennoch befriedigend. Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 57—59

Summary. Effectivity of Homecare Ventilatory Support Given to Infants and Newborns. Background: The
home care ventilation of patients with chronic respiratory insufficiency is a well-established method. In treating
infants and newborns a lot of problems arise that deal with indication, prognosis and management.

Patients and Methods: We investigated 7 newborns and infants with chronic respiratory insufficiency after
cervical spine trauma causing “pentaplegia” or due to inherited neuromuscular disorders (spinal muscular atro-
phy, mypopathy) during homecare ventilation.

Results and Discussion: In contrast to experience with adults the management of the children with “pentaple-
gia” was relatively harmless. All were tracheostomized primarily, but 1 tracheostomy could be closed, because
the patient finally achieved to be ventilated only during night-time in the iron lung. The 3 children with
neuromuscular diseases were ventilated noninvasively by specially fitted nasal masks. Despite coming to the
frontiers of feasibility, and taking into account the psychological stress for patients, relatives, doctors and nurses,

satisfactory results were obtained.

Die maschinelle Langzeitbeatmung
ermoglicht den Patienten mit
chronischer Ateminsuffizienz durch
neuromuskulire Erkrankung [1] oder
nach Wirbelsdulentrauma [2] ein Leben
in der Familie und gewohnter hius-
licher Umgebung. Seit der Einflihrung
mobiler Respiratoren sind technische
Probleme im Jugendlichen- und Er-
wachsenenalter selten geworden. Auch
in der Adaptation und Herstellung von
individuellen Masken zur nichtinvasi-
ven nasalen Beatmung gibt es bei Er-
wachsenen kaum mehr gravierende
Probleme, zumindest was die Behand-
lung solcher Patienten in Zentren mit
geniigend Erfahrung betrifft.

* Ahroil, Anictheciol
s gen A

(Leiter: Prof. Dr. H.-H. Mehrkens),
** Neurologie (Leiter Prof. Dr. Dr. H. H. Kornhuber) und
*** Orthopidie (Leiter: Prof. Dr. W. Puhl),
Rehabilitationskrankenhaus, Orthopidische, N
Klinik und Muskel

um der U Foarsit Ulm.

Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 57—-59

Kommtallerdings ein Kind untersechs
Jahren oder ein Sdugling [1, 2] zur Heim-
beatmung, so ist mit einer Vielzahl von
technischen und psychologischen Er-
schwernissen zu rechnen. AufBer Be-
rithrungsingsten von betreuenden Kol-
legen, Schwestern und Pflegern vor be-
atmungspflichtigen Patienten dieser Al-
tersgruppe kommen ethische Bedenken
zur Indikation und Prognose einer sol-
chen Therapie zum Tragen [3].

Patienten und Methoden

Wir untersuchten in einer Pilotstudie
Realisierbarkeit, technische Probleme
und klinischen Erfolg in der Langzeit-
beatmung an sieben Kleinkindern und
Sduglingen, die wir in den letzten Jah-
ren primir auf der Intensivstation be-
atmet haben und nach einer Stabilisie-
rungs- und Trainingsphase mit der
Heimbeatmung entlassen konnten.

Ergebnisse

Klinische Daten zu Diagnose, Alter,
Durchfithrung der Beatmung und
medizintechnischer Ausriistung sind in
Tabelle 1 aufgelistet.

Wihrend die Kinder mit hoher trau-
matischer Querschnittlihmung  eine
Rundumbetreuung durch Zivildienst-
leistende erhielten, haben die Eltern der
drei muskelkranken Kinder (zwei da-
von sind ebenfalls gehunfihig) bisher
die Betreuung ganz alleine bewiltigt.
Bei den querschnittgelihmten Patien-
ten 1 und 2 (Abbildung 1) waren bzw.
sind etwa zwdlf Stunden, bei den
Patienten 3 und 4 etwa 23 Stunden Be-
atmung pro Tag erforderlich.

Infekte der oberen Luftwege erfor-
derten bei den Patienten 1, 2, 4, 6 und
7 stationire Wiederaufnahmen. Eine
zentrale anticholinerge Symptomatik
durch Hochstdosen an Antispastika



K. Wollinsky et al.:

Heimb g bei Kleinkindern und Siugling
5 8 Med. Klin. 90 (1995), 57-59 (Sondernr. I)
Patient Nr. Diagnose Alter Gerat Intensivzeit Zu Hause Intensivzeit ~ Zu Hause
(Jahre) Beatmung Uber Beatmung Uber 0, 0,
1 Querschn. C2 4 EL/PLV 100 T Nase (TT zu) + -
2 Querschn. C2 5 EV 800 2x Tl i [ § + -
3 Querschn. C2 5 EV 800 2x il T + -
4 Querschn. C1 2 EV 801 2x i, T + -
b Mito. Myop. 5 EV 800 1x NT NM + -
6 SMA 2 EV 801 1x NM NM/>1 Jahr TT - -
7 SMA 1 EV 801 1x NM NM + +
Querschn. = traumatische Querschnittlahmung; Mito. Myop. = mitochondriale Myopathie; SMA = spinale Muskelatrophie Typ
Werdnig-Hoffmann; EL = eiserne Lunge, WKM Munchen; PLV 100 = Lifecare, Seefeld; EV 800/801 = Dréger, Libeck; TT = Tracheo-
tomie; NT = nasaler Tubus; NM = nasale Maske; O, = Sauerstoffzufuhr.

Tabelle 1. Heimbeatmung von Kleinkindern und Siuglingen.

(Lioresal® + Danatamacrin® + Sirdalud®)
zur Therapie einer schweren Spastik
fiihrte bei Kind 3 zweimal zur notfall-
miBigen Aufnahme auf die Intensiv-
station.

Patient 1 starb nach mehr als drei
Jahren an einer schweren beidseitigen
therapierefraktiren Pneumonie. Alle
anderen Patienten mit hoher Quer-
schnittlihmung werden seit Beginn
der Beatmung komplikationsfrei zwi-
schen flinf Monaten und fiinf Jahren zu
Hause beatmet.

Zwei der drei muskelkranken Kin-
der (Patienten 6 und 7) stammen aus
der Gruppe der spinalen Muskelatro-
phien ,, Typ Werdnig-Hoffmann .
Entgegen der weitverbreiteten duBerst
ungiinstigen Einstufung dieser Kinder
waren die bisherigen Erfahrungen so
positiv, daB einige Korrekturen zur
Langzeitprognose angebracht sind. Ein
Patient (Kind 6) wurde zunichst er-
folgreich nachts mit nasaler Maske be-
atmet. Nach mehreren Infekten mit
intermittierender  Intubationspflicht
wurde im Heimatkrankenhaus nach
fast einjihriger nichtinvasiver Be-

Abbildung 1. Kleinkind
(Patient 2) mit hoher Quer-
schnittlihmung lenkt mit Hilfe
einer Kinnsteuerung den Elek-
trorollstuhl. Die Beatmung
iiber Tracheostoma etfolgt mit
einem Respirator (EV 800
Driger®), der vom Akku des
Elektrorollstuhls gespeist wird.

atmung wegen Sekretverhalt eine Tra-
cheotomie durchgefiihrt. Die psycho-
logischen Folgen fiir dieses aktive und
intelligente Kind sind derzeit leider
ungiinstig, da das wichtigste storungs-
frei arbeitende Organ, die Sprache die-
ses Kindes, blockiert wurde.

Bei unserem bisher jiingsten Patien-
ten (Kind 7), einem zwdolf Monate
alten Siugling mit spinaler Muskel-
atrophie, der seit nunmehr elf Mona-
ten zu Hause beatmet wird, versuchen
wir aus diesem Grund die Tracheoto-
mie zu vermeiden, obwohl bereits ein-
mal wegen einer Pneumonie fiir sieben
Tage eine Intubation erforderlich war.
Bei der Einstellung auf die nichtinva-
sive Beatmung dieses Kindes kamen
wir an die Grenzen der Versorgung.
Wir begannen die Beatmung zunichst
mit einer der kleinsten Konfektions-
masken (,,Pad* von Health-Dyne, Ab-
bildung 2), bis eine Maske nach Maf}
(Typ MIMAK, Praxis Mindé, Stutt-
gart, Abbildung 3) angepalBit werden
konnte. Da die erste Maske nahezu
iiber Mund und Nase reichte, konnten
die Beatmungsvolumina bei Leckagen
von mehr als 70% nicht mit Spirome-

tern gemessen werden. Deshalb steuer-
ten wir die Beatmungsparameter aus-
schlieBlich iiber endexspiratorische
CO,- Messungen und Oxymetrie. Der
Ubergang von einer nasalen > 20stiin-
digen CPAP-Atmung iiber Endotra-
chealtubus, die zu einer vélligen Er-
schopfung des Kindes gefiihrt hatte
(CO, endexspiratorisch bei Aufnahme
97 mm Hg), auf Maskenbeatmung war
moéglich trotz der erforderlichen An-
reicherung der Luft mit O, vier bis
sechs Liter pro Minute, spiter einem
halben bis einem Liter pro Minute
tiber Sauerstoffkonzentrator.

Diskussion

Eine hiusliche Beatmung bei Kindern
und Siuglingen ist heute mit mobilen
Beatmungsgeriten technisch realisier-
bar. Fiir eine nichtinvasive Beatmung
via nasalem Weg sind Masken nach
MaB erforderlich. Die Tracheotomie,
insbesondere bei querschnittgelihmten
Kindern, ist ein sicherer Zugang zur
Dauerbeatmung. Bei muskelkranken
Kindern und bei querschnittgelihmten
Kindern mit Spontanatmung (>12
Stunden) sollte jedoch eine nichtinva-
sive Beatmung angestrebt werden, um
die Lebensqualitit der Kinder zu ver-
bessern. Die Lebenserwartung von
Kindern mit spinaler Muskelatrophie
ist ohne Beatmung infaust, wie Ignati-
us [3] sowie Thomas u. Dubowitz [5]
kritisch bemerken. Mit Beatmung
tiberleben aber die oft intelligenten
Kinder mehrere Jahre [1, 3]. Die ethi-
sche Entscheidung zu einer Beatmung
bei Kindern mit spinaler Muskel-
atrophie (Typ Werdnig-Hoffmann 1)
sollte im Einzelfall bei Akzeptanz
durch die Angehorigen grundsitzlich
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wohlwollend gepriift und eher positiv
entschieden werden, da die Prognose
dieser Kinder anscheinend in vielen
Fillen besser ist als bisher allgemein
vermutet [4].

Abbildung 2. Siugling (Patient

7) mit spinaler Muskelatrophie
. Gilgoff, I. S., E. Kahlstrom , E. MacLaughlin, T. G.

wird primdr mit einer konfektio- ; ,
g AR . Keens: Spinal muscular atrophy. J. Pediat. 115 (1989),
nierten Maske nichtinvasiv be- 904-909.
atmet (}-Iealth-Dyne@, Gn').'ﬁe Hamilton, M. G., S. T. Myles: Pediatric spinal injury:
. . : - review of 174 hospital ad ns. J. N g 77
Pafi, Vertrieb Heinen-Liwen- (1992), 700-704,
stem). Ignatius, J.: The natural history of severe spinal muscular
atrophy ~ further evidence for clinical subtypes. Neuro-
musc. Disord. 4 (1994), 527-528.
Russmann, B. S., S. T. Iannacone, C. R. Buncher, F. .
Samaha, M. White, B. Perkins, L. Zimmermann, C.
Smith, K. Burhans, L. Barker: Spinal muscular atrophy:
new thoughts on the pathogenesis and classification sche-
ma. J. Child Neurol. 7 (1992), 347-353.
. Thomas, N. H., V. Dubowitz: The natural hlstory of
type | (severe) spinal lar atrophy. N
Disord. 4 (1994), 497-502.
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Abbildung 3. Gleicher Patient
wie in Abbildung 2 (Kind 7)  Fiir die Verfasser: Dr. Kurt H. Wollinsky,
neun Monate spater, mit Maf3-  Abteilung Andsthesiologie/Intensivmedizin,
maske (Typ MIMAK®, Her-  Rehabilitationskrankenhaus, Orthopidische
steller Praxis Mindé, Stuttgart) — und Neurologische Klinik der Universitit,
beatmet. Oberer Eselsberg 45, D-89081 Ulm.
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Kasuistik

Ablauf und Kosten bei hiuslicher Betreuung eines ganztigig beatmeten
Patienten mit amyotropher Lateralsklerose

Holger Hein*, Thomas Grund**, Detlef Kirsten*, Helgo Magnussen*

ine nahezu vollstindige Insuffizienz

der Atemmuskulatur als Folge ver-
schiedener Grundkrankheiten erfor-
dert eine ganztigige Beatmung, wel-
che in Krankenhidusern bzw. speziellen
Pflegeeinrichtungen durchgefiihrt wird.
Eine Riickkehr des Patienten in sein
Zuhause ist oft nicht mdglich, aber
vom Patienten gewiinscht. Schwierig
ist die Entscheidung zur Heimbeat-
mung bei rasch progredienten neuro-
logischen Erkrankungen. Im Falle der
amyotrophen Lateralsklerose, einer
degenerativen Erkrankung der Vor-
derhorner, betragt die Drei-Jahres-
Sterblichkeit 50% [1].

Im folgenden berichten wir tiber
den Fall eines Patienten mit amyotro-
pher Lateralsklerose, bei dem durch
Koordination von Pflegediensten, Ehe-
frau und Hausarzt eine Pflege und
ganztigige Beatmung zu Hause mog-
lich wurde.

Fallbeschreibung

1989 erkrankte der damals 60jihrige
leitende Angestellte an einer amyotro-
phen Lateralsklerose. Ab Januar 1992
war er auf einen Rollstuhl angewiesen,
und ab September 1992 trat eine pro-
grediente Insuffizienz der Atemmus-
kulatur auf. Im November 1992 muB-
te der Patient aufgrund einer beidseiti-
gen Bronchopneumonie notfallmiBig
beatmet werden. Nach Tracheotomie
und intensivmedizinischer Behandlung
wurde die Beatmung auf ein transpor-
tables Heimgerit umgestellt (Lifecare
PLV 100, Lifecare, Lafayette, Colorado,
USA). Im Februar 1993 konnte der
Patient ganztigig maschinell beatmet
nach Hause entlassen werden.

Da eine bulbire Beteiligung der Er-
krankung nicht vorliegt, kann der
Patient essen, trinken und sprechen.

* Krankenhaus GroBhansdorf, Zentrum fiir Pneumologie und
Thoraxchirurgie. GroBhansdorf.

** Fa. HBP - Hiusliche Beatmungspflege, Hamburg,

Im Haus wurden keine Umbauten
durchgefiihrt; der Patient lebt und
schlift im Wohnzimmer. Das Bett ist
elektrisch verstellbar.

Uber das Tracheostoma wird der
Patient ganztigig beatmet, die Be-
atmung kann gegebenenfalls maximal
funf Minuten unterbrochen werden.
Sollte das Beatmungsgerit ausfallen,
steht ein Ersatzgerit im Hause. Absau-
gen des Bronchialsekrets ist etwa zehn-
mal tiglich erforderlich. Fiir Notfille
steht ein Handabsauger zur Verfligung.
Der Kaniilenverband wird tiglich
gewechselt, die Kaniile alle sechs
Wochen. Ein vor die Kaniile geschal-
teter Befeuchtungsfilter wird tiglich
erneuert. Das Schlauchsystem wird alle
vier bis sechs Wochen gewaschen.
Uber einen elektrischen Schalter mit
langer Wippe kann der Patient mit
Hilfe seines Daumens einen umgebau-
ten Druckluftvernebler (Pari-Boy,
Medanz, Starnberg) einschalten, damit
Luft oberhalb des Tracheostomas in
die Trachea gepumpt wird und er
sprechen kann.

Ein ambulanter Pflegedienst (eine
Person) kommt morgens eine Stunde
zum Waschen, Anziehen und Aufsitzen
des Patienten im Sessel (mit Hilfe eines
Bettliftes). Durch Lagerung der Arme
in den Schlaufen des Bettliftes kann der
Patient die Tastatur eines Computers
bedienen und Briefe schreiben. Mittags
kommt ein anderer Pflegedienst (Beat-

mungsbetreuung, eine Person), bringt
den Patienten ins Bett zuriick, wechselt
den Kaniilenverband und priift Beat-
mung und Kaniile. Die Nachtwache
(eine Person) ist von 22.00 Uhr bis 6.00
Uhr im Hause, fiihrt die Bronchialtoi-
lette durch, lagert den Patienten um
und steht fir weitere korperliche Ver-
richtungen zur Verftigung. In den tibri-
gen Zeiten wird der Patient durch die
Ehefrau versorgt.

Die einmaligen und laufenden Kosten
sind in den Tabellen 1 bis 3 zusam-
mengestellt. Die Summe aller jihr-
lichen Kosten belduft sich auf DM
198473 ,46.

Zum Vergleich jihrliche Kranken-
hauskosten: Pflegesatz pro Tag zum Bei-
spiel DM 387,50 = DM 141437,50;
Pflegesatz pro Tag zum Beispiel DM
500,— = DM 182500,—; Pflegesatz pro
Tag zum Beispiel DM 1000,~ (Inten-
sivstation) = DM 365 000,—.

Diskussion

Vor Einleitung einer Heimbeatmung
eines Patienten mit amyotropher Late-
ralsklerose miissen viele ethische Fra-
gen geklirt werden [1]. In unserem
Fall wurde die Beatmung notfallmiBig
aufgrund einer Pneumonie erforder-
lich. Im nachhinein hat sich die Ent-
scheidung als richtig herausgestellt, der
Patient ist mit seiner jetzigen Situation
zufrieden.

Beatmungsgerét + Ersatzgerat + Zubehor etwa DM 50000,—
Absaugpumpe elektrisch etwa DM  2000,—
Kompressor zum Sprechen etwa DM 500,—
elektrisch verstellbares Bett etwa DM  6700,—
Bettlift etwaDM  5720,—
Rollstuhl etwaDM  1900,—
Toilettenstuhl etwa DM 603,—

DM 67423, —

Tabelle 1. Einmalige Kosten fiir Geriite.
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Dieses Beispiel zeigt, dal eine hius-
liche Versorgung auch bei schwerstbe-

Intensivstation zugrunde zu legen; die
Kostenrechnung spricht dann fiir die

hinderten und ganztigig beatmeten hiusliche Versorgung.
Patienten moglich ist. Die Kostenauf-
stellung ergibt nur vordergriindig eine . .

in der Klinik preisgiinstigere Behand-
lung. Bei betriebswirtschaftlicher Kal-
kulation ist eher der Tagessatz einer

1. Tandon, R., W. G. Bradley: Amyotrophic lateral sclero-
sis: Part 1. Clinical features, pathology and ethical issues
in management. Ann. Neurol. 18 (1985), 271-280.

Preis pro Einheit Anzahl Kosten pro Jahr
(DM) (Jahr) (DM)
Trachealkanile 109,— 9 981,—
Befeuchtungsfilter 17— 365 2555,—
Absaugschlauche 1,05 3600 3780,—
Handschuhe 0,3885 1200 466,20
ES-Kompressen 0,20 365 73—
Metalline-Kompressen 0,894 365 326,31
Desinfektionsmittel 10,60 4 42,40
8223,91 Tabelle 2. Laufende Kosten, Verbrauchsmateria-
lien.

Téaglich Monatlich Jahrlich

(DM) (DM) (DM)
Beatmungsbetreuung 236,— 7178,33 86 140,—
Nachtwache 227,15 6909,15 82909,75
Grundpflege 35— 1064,59 12775—
Hausarztbesuche 1mal / Woche a 44,90 194,57 2334,80
Sputumkulturuntersuchungen a15— 7,50 90,—
Geréatewartung 6000,—

498,15 15 354,14 190249,55 | Tabelle 3. Laufende Kosten, Wartung, pflegeri-

sche und drztliche Leistungen.

Fiir die Vetfasser: Dr. Holger Hein,
Krankenhaus Grofshansdotf, Wihren-
damm 80, D-22927 Grofihansdorf.
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Langzeiteffekte und Lebenserwartung nach sechs Jahren unter
intermittierender Selbstbeatmung

Gerhard Laier-Groeneveld, Carl-Peter Criée*

Zusammenfassung: Patienten und Methode: 381 Patienten mit chronischer ventilatorischer Insuffizienz wurden
{iber bis zu sechs Jahre einer intermittierenden Beatmung unterzogen, wenn sich ihre Symptome und ihr pCO,
unter Spontanatmung unter medikamentoser Therapie nicht gebessert hatten. Die Patienten mit Thorax-
wanderkrankungen (COPD) waren im ersten Jahr 19+10 (21 £ 14) Tage stationir, in den folgenden Jahren
6110 (14 £12) Tage.

Ergebnisse: Die Lebenserwartung nach vier Jahren betrug iiber 90% bei den Patienten mit Thoraxwand-
erkrankungen. Bei den Patienten mit COPD lag sie bei 75% nach zwei und bei 59% nach vier Jahren und war
vergleichbar einer Kontrollgruppe ohne Hyperkapnie und Hypoxie.

Schilufifolgerung: Die intermittierende Selbstbeatmung kann die Hyperkapnie unter Spontanatmung besei-
tigen. Die Lebenserwartung ist einem Kollektiv ohne ventilatorische Insuffizienz vergleichbar.

Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 62—63

Summary: Patients and Methods: 381 patients were treated by intermittent ventilation for up to 6 years, when
ventilatory failure and symptoms persisted despite efficient medical treatment. Patients with chest wall disorders
(COPD) were in hospital for 19 +10 (21 + 14) days during the first and for 6 £ 10 (14 £ 12) days in the follow-

ing years.

Results: Survival was found above 95% in chest wall disorders. In COPD survival ranged 75% in the 2nd and

59% in the 4th years.

Conclusion: Intermittent mechanical ventilation, therefore, can restore hypercapnic ventilatory failure to nor-

mal. Survival is improve similar to a control group without ventilatory failure.

ie nichtinvasive intermittierende

Selbstbeatmung (ISB) iiber eine in-
dividuelle Nasenmaske als Beatmungs-
zugang kann bei unterschiedlichen tho-
rakalen Erkrankungen die Symptome
der ventilatorischen Ateminsuffizienz
beseitigen und den pCO, unter Spontan-
atmung normalisieren. Dies geht einher
mit einer deutlichen Besserung des Be-
findens, meist iber den Vorjahreszustand
hinaus. Wir berichten iiber Indikatio-
nen, Langzeitverlaufsowie die Lebenser-
wartung unter ISB iiber einen Zeitraum
von bis zu sechs Jahren.

Insgesamt 381 Patienten wurden mit
der nichtinvasiven ISB behandelt (Pati-
enten mit Myopathie, spinaler Muskela-
trophie, Morbus Duchenne, amyotro-
pher Lateralsklerose, hereditiren Fehl-
bildungen, Myasthenia gravis; Patienten
mit Thoraxwanderkrankungen wie
Skoliose, Zustand nach ablativer Tho-
raxchirurgie, Fibrothorax sowie Patien-
ten mit obstruktiver Lungenerkrankung
usw.) (Abbildung 1). Patienten mit zu-

* Ev. Krankenh

Lenglern, Uni
Bovenden-Lenglern.

itit Gottingen,

Med. Klin. 90 (1995), Sondernummer I, 62—63

sitzlicher obstruktiver Schlafapnoe wur-
den nur dann einer IBS unterzogen,
wenn unter CPAP-Therapie keine an-
haltende Besserung der alveoliren Hy-
poventilation erreicht werden konnte.

Voraussetzung fiir eine Indikation zur
ISB war, daB trotz addquater medika-
mentdser Vorbehandlung, Beseitigung
von Infektion und Rechtsherzinsuffizi-
enz eine hyperkapnische Ateminsuffizi-
enz sowie hieraus resultierende Be-
schwerden bestanden(!). Ein eigenes
Kollektiv prospektiv beobachteter Pati-
enten mit COPD, die retrospektiven
Analysen tracheotomierter Patienten
von Robert et al. [5] und von Antadir
[3] sowie die Daten der kontrollierten
MR C-Studie zur Sauerstofflangzeitthe-
rapie [2] dienten als Kontrolle.

Patienten und Methode

Als Beatmungszugang wurde eine indi-
viduelle Nasen- bzw. Nasen-Mund-
Maske benutzt. Die Patienten wurden
im assistiert kontrollierten Modus leicht
hyperventiliert (pCO, = 35 + 6 mm -
Hg),so daBsie iiberwiegend passiv beat-

met waren. Die Beatmung wurde
wihrend der gesamten Nacht und nach
Bedarf mehrere Stunden am Tage
durchgefiihrt. Die inspiratorische Sau-
erstoffkonzentration wurde immer
dann erhoht, wenn der pO, dauerhaft
unter 60 mm Hg gemessen wurde. Es
wurden Gerite mit volumenkontrol-
lierter sowie druckgesteuerter Beat-
mung eingesetzt. Ziel der ISB waren die
Normalisierung der Blutgase unter
Spontanatmung und die Besserung der
Symptome der ventilatorischen Insuffi-
zienz. Die Dauer der tiglichen Beat-
mung wurde entsprechend festgelegt.

Ergebnisse

Innerhalb von vier Wochen fiel der
pCO, unter Spontanatmung ab, der
pO, stieg an. Der maximale Inspira-
tionsdruck PI, .. nahm zu, ebenso der
maximale Mundverschludruck P0,1

Das Atemzugvolumen nahm m;;
(p <0,05) und damit das Atemminuten-
volumen (p < 0,05).

Die Patienten mit restriktiven thora-
kalen Erkrankungen waren im Mittel
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Abbildung 1. Verteilung der Patienten unter ISB auf die verschiedenen Diagnosegruppen.

1,5mal stationir, 19 £ 10 Tage im ersten
und 6 + 10 Tage in den folgenden Jah-
ren. Die COPD-Patienten wurden
2,2mal pro Jahr stationir aufgenom-
men. Die Behandlungsdauer betrug
21+ 14 Tageimerstenund 14 + 12 Ta-
ge in den folgenden Jahren, einschlie3-
lich der Kontrollen.

Von den Patienten mit neuromus-
kuliren Erkrankungen lebten nach
zwei Jahren noch 95%, nach vier Jah-
ren noch 90%. Die Uberlebensrate bei
COPD betrug 75% nach zwei und
59% nach vier Jahren (Abbildung 2).

Innerhalb der gleichen Zeit wurde bei
111 Patienten mit COPD prospektiv
der Verlauf von Herzrhythmusstérun-

gen beobachtet. Der Untersucher war
mit der Durchfithrung und Auswertung
der ISB nicht vertraut; die medika-
mentdse Therapie wurde von der Studie
unabhingig nach den tiblichen Stan-
dards durchgefiihrt. In mit fritheren
Untersuchungen fand sich eine Abhin-
gigkeit der Lebenserwartung von der
Ein-Sekunden-Kapazitit FeV,. Die
Patienten mit der niedrigsten FeV,
(<40%) wurden als Kontrollgruppe
herangezogen.

Diese wihrend des gleichen Zeit-
raums in der gleichen Klinik nach den
gleichen Standards medikamentds be-
handelten COPD-Patienten unter-
schieden sich von den COPD-Patien-

100
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Abbildung 2. Lebensenwartung unter ISB.

ten unter ISB in drei prognostischen In-
dizes: Sie waren normokapnisch, die
ISB-Patienten hyperkapnisch. Sie hat-
ten einen pO, >60 mm Hg, die ISB-
Patienten <60 mm Hg. Die FeV, be-
trug im Mittel 0,82 in der Kontrollgrup-
pe und 0,78 in der ISB-Gruppe. Den-
noch war die Lebenserwartung in bei-
den Gruppenidentischinnerhalb derer-
sten drei Jahre und besser in der ISB-
Gruppe im vierten Jahr (Abbildung 2).

SchluBifolgerungen

Die nichtinvasive intermittierende
Selbstbeatmung bessert die hyperkapni-
sche Ateminsuffizienz und die Atem-
pumpfunktion bei Patienten mit unter-
schiedlichen thorakalen Erkrankungen.
Bei den progressiven neurologischen Er-
krankungen und bei der COPD schreitet
die Erkrankung fort, und die Patienten
verlingern ihre tigliche Beatmungszeit.

Die Lebenserwartung bei Patienten
mit Thoraxwanderkrankungen unter
ISB liegt nach vier Jahren bei iiber 90%.
Die Indikation gilt daher als gesichert.
Bei der COPD ist die Uberlebensrate
deutlich geringer als bei Patienten mit
restriktiven thorakalen Erkrankungen.
Sie ist aber vergleichbar mit den Ergeb-
nissen der Sauerstofflangzeittherapie,
auch wenn die Zeit der Sauerstoftbe-
handlungvor derISBin der Auswertung
nicht berticksichtigt wurde. Der Ver-
gleich mit dem eigenen Kontrollkollek-
tivlegt nahe, daB auch bei Patienten mit
COPD die Lebenserwartung durch die
ISB verlingert werden kann.

Die ISB ist somit eine effektive The-
rapie bei hyperkapnischer ventilatori-
scher Ateminsuffizienz.
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Darmdekontamination. Gogmnzel en: Bei Uberempfindlichkeit gegen Ciprofloxacin oder
andere Substanzen vom Chinolon-Typ. Kinder, Jugendliche, Schwangere und Stillende
sollen Ciprobay nicht erhalten. Vorsicht bei Patienten mit Vorschadigung des Zentral-
nervensystems und bei Epileptikern. Nebenwirkungen: Es wurden beobachtet: Ubelkeit,
Durchfall, Erbrechen, Verdauungsstorungen, Bauchschmerzen, Bldhungen, Appe-
titlosigkeit. Hinter schweren und anhaltenden Durchfllen (auch nach der Therapie) kann
sich eine sofort zu behandelnde pseudomembrandse Kolitis verbergen. Schwindel,
Kopfschmerz, Midigkeit, Erregtheit, Zittern; sehr selten: Schiaflosigkeit, periphere
Empfindungsstorungen, Schwitzen, Gangunsicherheit, Krampfanfalle, Erhéhung des
Schidelinnendrucks, Angstzustande, Alptrdume, Verstortheit, Depressionen, Hallu-
zinationen, in Einzelfdllen psychotische Reaktionen. Sehr selten: Geschmacks- und
Geruchsstérungen, Sehstorungen, Ohrensausen, voribergehende Schwerhdrigkeit,
besonders im Hochtonbereich. Hautreaktionen wie z.B. Hautausschidge; Juckreiz,
Arzneimittelfieber. Sehr selten: punktformige Hautblutungen, Blasenbildungen mit
Einblutungen und kleine Kndtchen mit Krustenbildung als Ausdruck einer GeféRbeteiligung
& (Vaskulitis), Stevens-Johnson-Syndrom, Lyell-Syndrom, interstitielle Nephritis, Hepatitis,
& Leberzelinekrose bis hin zum lebensbedrohlichen Leberausfall. Anaphylaktische/
§ anaphylaktoide Reaktionen (z.B. Gesichts-, GefdB- und Kehlkopfédem; Atemnot bis hin

zum, bedrohlichen Schock). Herzjagen; sehr selten: Hltzewallun?l, Migrane, Ohnmacht.
Gelenkbeschwerden; sehr selten: allgemeines Schwichegeiiihl, Muskelschmerzen,
Sehnenscheidenentziindung, Achillessehnenentziindung, die zum Sehnenrif filhren kann,
Photosensitivitdt, voriibergehende Einschrankung der Nierenfunktion bis hin zum
voriibergehenden Nierenversagen. Eine langfristige und wiederholte Anwendung kann zu
Superinfektionen mit resistenten Bakterien oder SproBpilzen fiihren. Eosinophilie,
Leukozytopenie, Granulozytopenie, Andmie, Thrombozytopenie; sehr selten: Leukozytose,
Thrombozytose, hamolytische Andmie, verdnderte Prothrombinwerte. Voriibergehender

-Anstieg von Transaminasen und alkalischer Phosphatase bis hin zur cholestatischen

Gelbsucht. Voriibergehender Anstieg von Harnstoff, Kreatinin oder Bilirubin; in
Einzelfdllen: Hyperglykamie, Kristallurie oder Hamaturie. Lokale Reaktion: Phlebitis.
Wechselwirkungen mit anderen Mitteln: Wegen verringerter Resorption soll Ciprobay
oral) entweder 1-2 Stunden vor oder mindestens 4 Stunden pach Eisen, Sucralfat oder

tacida, die Magnesium, Aluminium oder Calcium enthalten, eingenommen werden. Die
zeitgleiche Gabe von Ciprobay und Theophyllin kann zu erhdhten Theophyllin-Plas-
makonzentrationen fiihren. Aus tierexperimentellen Untersuchungen ist bekannt, daB die
Kombination sehr hoher Dosen von Chinolonen und einigen nichtsteroidalen
Antiphlogistika Krampfe ausldsen kann. Bei zeitgleicher Gabe von Ciprobay und
Ciclosporin kann es in Einzelfdllen zu einem voriibergehenden Anstieg des
Serumkreatinins kommen. Die gleichzeitige Anwendung von Ciprobay und Warfarin kann
die Wirkung von Warfarin verstirken. Bei der zeitgleichen Anwendung von Ciprobay und
Glibenclamid kann in Einzelfallen die Wirkung von Glibenclamid verstarkt werden
Erniedrigung des Blutzuckers, Hypoglykdmie). Bei gleichzeitiger Anwendung von
iprobay und Probenecid steigt die Serumkonzentration von Ciprobay. Metoclopramid
verkirzt die Resorption von Ciprobay und filhrt innerhalb kiirzerer Zeit zur maximalen
Plasmakonzentration.

Handelsformen und Preise: Ciprobay 250: 10/20 Filmtabl. (N1/N2): 51,45 DM/

94,90 DM. Ciproba“mo: 10/20 Filmtabl. (N1/N2): B

93,70 DM/473.50 DI, Ciprobay 750: 10/20 Filmtabl.

g\nmz): 133,15 DM/254,24 DM. Ciprobay 100/
[em——
Pharma Deutschland

00/400: 5 FI. zu je 50/100/200 ml: 197,25DM /
389,72DM / 562,600M. Anstaltspackungen. Verschrei-
bungspflichtig. Stand: D/14; Februar 1995. Bayer AG,
Leverkusen




