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ZUSAMMENFASSUNG

Die auBerklinische Beatmung (iber einen invasiven oder
nichtinvasiven Beatmungszugang ist mittlerweile etablier-
ter Standard. Entsprechend wurde bereits im Jahr 2010
unter der Federfiihrung der Deutschen Gesellschaft fir
Pneumologie und Beatmungsmedizin e.V. (DGP) die Leit-
linie ,Nichtinvasive und invasive Beatmung als Therapie
der chronischen respiratorischen Insuffizienz* publiziert.
Die stetige Weiterentwicklung der technischen Methoden,
neue wissenschaftliche Erkenntnisse sowie neue versor-
gungsrelevante Entwicklungen machen jedoch eine um-
fangreiche Revision der Leitlinie notwendig.

Entsprechend wurde nun die revidierte Fassung der Leitlinie
publiziert. Dabei finden sich in Bezug auf die aktuelle Litera-
tur sowie auf die Versorgungslandschaft in Deutschland
Uberarbeitete Empfehlungen zu den bereits in der Erstver-
sion der Leitlinie aufgenommenen Themenbereichen der
technischen Aspekte, der Organisationsstrukturen in
Deutschland, der Qualifikationskriterien fiir die Versorgung
auRerklinisch beatmeter Patienten, fir die einzelnen Krank-
heitsentitdten inklusive der Besonderheiten in der Pddiatrie
sowie der ethischen Aspekte und der Palliativmedizin. Neu
hinzugenommen sind zusétzlich die Themen der auBerklini-
schen Beatmung nach erfolglosem prolongierten Weaning
sowie die auBerklinische Beatmung bei Querschnittldh-
mung.

Neu ist auch die Zusammensetzung der beteiligten Fachge-
sellschaften, Fachverbande und Vereinigungen. Dabei wer-
den die einzelnen Krankheitsbilder und Organsysteme
Gbergreifend auch tber die Deutsche Interdisziplindre Ge-
sellschaft fir AuBerklinische Beatmung e.V. (DIGAB) ver-
treten, wahrend zuséatzlich die Einbindung von Verbanden
wichtig war, die direkt mit der Versorgung beatmeter Pa-
tienten im auRerklinischen Setting konfrontiert sind. Zu-
sdtzlich wurde die Einbindung der Kostentrdgerseite und
der Patientenverbdnde fiir wichtig erachtet.

Diese Leitlinie hat eine Giiltigkeit von drei Jahren, begin-
nend mit dem Datum der Veréffentlichung auf der Home-
page der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Me-
dizinischen Fachgesellschaften e.V. (AWMF) Anfang Juli
2017. Ziel ist eine weitere zeitgerechte Uberarbeitung der
Leitlinie nach Fristablauf.

ABSTRACT

Today, invasive and non-invasive home mechanical ventila-
tion have become a well-established treatment option.
Consequently, in 2010 the German Society of Pneumology
and Mechanical Ventilation (DGP) has leadingly published
the guidelines on “Non-Invasive and Invasive Mechanical
Ventilation for Treatment of Chronic Respiratory Failure”.
However, continuing technical evolutions, new scientific in-
sights, and health care developments require an extensive
revision of the guidelines.

For this reason, the updated guidelines are now published.
Thereby, the existing chapters, namely technical issues, or-
ganizational structures in Germany, qualification criteria,
disease specific recommendations including special fea-
tures in pediatrics as well as ethical aspects and palliative
care, have been updated according to the current literature
and the health care developments in Germany. New chap-
ters added to the guidelines include the topics of home me-
chanical ventilation in paraplegic patients and in those with
failure of prolonged weaning.

In the current guidelines different societies as well as pro-
fessional and expert associations have been involved when
compared to the 2010 guidelines. Importantly, disease-
specific aspects are now covered by the German Interdisci-
plinary Society of Home Mechanical Ventilation (DIGAB). In
addition, societies and associations directly involved in the
care of patients receiving home mechanical ventilation
have been included in the current process. Importantly, as-
sociations responsible for decisions on costs in the health
care system and patient organizations have now been in-
volved.

The currently updated guidelines are valid for the next
three years, following their first online publication on the
home page of the Association of the Scientific Medical So-
cieties in German (AWMF) in the beginning of July 2017. A
subsequent revision of the guidelines remains the aim for
the future.
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@ Thieme

1 Einleitung
1.1 Hintergrund

Die maschinelle Beatmung zur Therapie der chronischen venti-
latorischen Insuffizienz hat eine lange Historie. Dabei ist insbe-
sondere die Negativdruckbeatmung mittels eiserner Lunge in
der ersten Halfte des vergangenen Jahrhunderts bekannt ge-
worden. Heute dominiert die Positivdruckbeatmung, die ent-
weder nichtinvasiv meistens via Gesichtsmasken oder invasiv
via Trachealkaniile erfolgt, wobei die nichtinvasive Beatmung
(noninvasive ventilation=NIV) iberwiegt. In den letzten 20 Jah-
ren ist eine Vielzahl von Forschungsarbeiten zu diesem Thema
publiziert worden. Insbesondere wurde die Frage formuliert,
ob eine dauerhafte, meist intermittierende, auBerklinische Be-
atmung funktionelle Parameter, klinische Beschwerden, Le-
bensqualitdt und Langzeitiiberleben von Patienten mit einer
chronischen ventilatorischen Insuffizienz verbessern kann. Da-
riiber hinaus stellte sich die Frage nach dem richtigen Zeitpunkt
des Beginns einer auBerklinischen Beatmung sowie nach den
optimalen, an wissenschaftlichen Kriterien orientierten Beat-
mungstechniken. Diesbeziiglich wurden in der Vergangenheit
nationale Empfehlungen zur Durchfiihrung einer auRerklini-
schen Beatmung formuliert [1]. Die in den letzten Jahren zu-
nehmende Anzahl wissenschaftlicher Publikationen zu diesem
Thema, die rasant zunehmende Anwendung der auRerklini-
schen Beatmung sowie die aktuelle gesundheitspolitische Aus-
einandersetzung vor dem Hintergrund des Kostendrucks im
Gesundheitssystem und der Notwendigkeit zur Gestaltung von
entsprechenden Versorgungsstrukturen machten die Formulie-
rung einer fachiibergreifenden wissenschaftlichen Leitlinie not-
wendig. Diesbeziiglich wurde 2010 die erste Version im Rah-
men einer S2-Leitlinie zum Thema auBerklinische Beatmung
publiziert [2]. Im Fokus der vorliegenden ersten Revision der
S2-Leitlinie stehen die neuen wissenschaftlichen Erkenntnisse
sowie die wesentlichen gesundheitspolitischen Verdnderungen
in Bezug auf auBerklinisch beatmete Patienten. Die vorliegende
Leitlinie gibt Empfehlungen fiir den Umgang mit auBerklinisch
beatmeten Patienten in Deutschland, wird aber auch ins Engli-
sche ibersetzt um international verfiigbar zu sein, wenngleich
die Unterschiede in der medizinischen Infrastruktur eine Gene-
ralisierung dieser Empfehlungen nicht moglich machen (vgl.
Kap.1.7).

1.2 Ziel der Leitlinie

Die vorliegende Leitlinie formuliert folgende Ziele:

= Darstellung der Indikationen einschlieRlich des geeigneten
Zeitpunkts zur Einleitung einer auRerklinischen Beatmung

= Festlegung des diagnostischen und therapeutischen Vor-
gehens bei Einleitung der Beatmung

= Vorgehen bei Uberleitung in die auRerklinische Beatmung

= Festlegung von Anforderungen an die technische und per-
sonelle Ausstattung von Institutionen, die bei der Behand-
lung von Patienten mit auRerklinischer Beatmung beteiligt
sind

= Aufstellung von Kriterien zur Qualitdtssicherung bei auRer-
klinischer Beatmung

726

= Forderung der interdisziplindren Zusammenarbeit aller an
einer erfolgreichen auBerklinischen Beatmung beteiligten
Professionen

Vor diesem Hintergrund formulieren unter dem Dach der Ar-

beitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fach-

gesellschaften e. V. (AWMF) die delegierten Experten folgender

Gesellschaften und Verbdnde die vorliegende Leitlinie:

= Deutsche Gesellschaft fir Pneumologie und Beatmungs-
medizin e.V. (DGP)

= Deutsche Interdisziplindre Gesellschaft fiir AuRerklinische
Beatmung e.V. (DIGAB)

= Deutsche Gesellschaft fiir Andsthesiologie und Intensiv-
medizin e.V. (DGAI) zusammen mit der Kommission Nieder-
gelassene Andsthesisten (KONA)

= Bundesverband der Pneumologen, Schlaf- und Beatmungs-
mediziner (BdP)

= Deutsche Interdisziplindre Vereinigung fir Intensiv- und
Notfallmedizin e. V. (DIVI)

= Deutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin e. V. (DGP)

= Deutsche Gesellschaft fiir Schlafforschung und Schlaf-
medizin e.V. (DGSM)

= Deutsche Gesellschaft fiir Allgemeinmedizin und Familien-
medizin e.V. (DEGAM)

= Deutschsprachige Medizinische Gesellschaft fiir Paraplegie
e.V. (DMPG)

= Deutsche Gesellschaft fir Muskelkranke e.V. (DGM)

= Bundesverband Poliomyelitis e. V.

= AOK Nordost

= Medizinischer Dienst der Krankenversicherung Bayern
(MDK Bayern)

= Industrieverband Spectaris

Die Finanzierung der vorliegenden Leitlinie erfolgt durch die
Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie und Beatmungsmedi-
zine.V. (DGP).

1.3 Das Leitlinien-Komitee

Sprecher und Federfiihrung: Prof. Dr. Wolfram Windisch (K&In)
Moderation: PD Dr. Helmut Sitter (Marburg)
Redaktionsgruppe (alphabetisch):

Prof. Dr. Michael Dreher (Aachen)

Dr. Jens Geiseler (Marl)

Dr. Karsten Siemon (Grafschaft)

Dr. Stephan Walterspacher (Konstanz)

Prof. Dr. Wolfram Windisch (K&lIn)

1.4 Beteiligung der Industrie

Die technische Entwicklung im Bereich der Beatmungsmedizin
ist Gberwadltigend. Neben der wissenschaftlichen klinischen
Forschung hat die Industrie einen wesentlichen Anteil an den
modernen Entwicklungen in der Beatmungsmedizin. Um dieser
Beteiligung gerecht zu werden, wurden zwei Vertreter stellver-
tretend fiir die Hersteller/Vertreiber von Beatmungsgerdten
und -zubehor zur Teilnahme an den Konsensus-Konferenzen
eingeladen. Ihre wesentliche Aufgabe bestand in der fachlichen
Beratung beziiglich technischer Fragestellungen. Die Auswahl
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dieser Vertreter erfolgte tiber den Industrieverband Spectaris.

Die Neutralitdt der Industrie hatte hohe Prioritdt. Sie war durch

folgende MaRnahmen sichergestellt:

= keine finanzielle Beteiligung der Industrie an der Erstellung
dieser Leitlinie und bei der Ausrichtung der Konsensus-Kon-
ferenzen

= kein Stimmrecht der beiden Industrievertreter bei allen
Beschliissen der Konsensus-Konferenzen

= keine Beteiligung der Industrie an der Literaturrecherche,
an der Vorbereitung der Konsensus-Konferenzen und an der
redaktionellen Arbeit

= Teilnahme von zwei im Wettbewerb stehenden Firmen

1.5 Beteiligung der Kostentrdager und des
Medizinischen Dienstes der Krankenversicherung
(MDK)

Die zunehmende Zahl auRerklinisch beatmeter Patienten und
die damit verbundenen Kosten fiir das Gesundheitssystem ma-
chen eine enge Kommunikation und Zusammenarbeit mit Ver-
tretern der Krankenkassen unabdingbar. Um dieser Beteiligung
gerecht zu werden, wurden jeweils ein Vertreter der Kranken-
kasse und des MDK zur Teilnahme an den Konsensus-Konferen-
zen eingeladen. Die Neutralitdt der Kostentrdger hatte hohe
Prioritat. Sie war durch folgende MaRnahmen sichergestellt:

= kein Stimmrecht der Vertreter bei allen Beschliissen der

Konsensus-Konferenzen

1.6 Giiltigkeit der Leitlinie

Diese Leitlinie hat eine Giiltigkeit von drei Jahren, beginnend
mit dem Datum der Verdffentlichung. Fine Uberarbeitung und
Aktualisierung dieser Leitlinie beginnt planmdRBig 12 Monate
vor Ablauf der Giiltigkeit. Zusdtzlich wird in Abhdngigkeit von
der zukiinftigen Datenlage und der berufspolitischen Situation
in Deutschland auch eine Teilaktualisierung vor Ablauf der Frist
maoglich sein.

1.7 AuBerklinische Beatmung auBerhalb
Deutschlands

Der Umgang mit auRBerklinischer Beatmung zeigt groRe lander-
spezifische Unterschiede. Vergleicht man europdische epide-
miologische Daten aus dem Jahre 2005 von der ,,Eurovent“-Stu-
die mit Erhebungen aus Australien und Neuseeland, zeigt sich
z.B. dass 12 Patienten pro 100000 Einwohner in Neuseeland
und nur 6,6 Patienten pro 100000 Einwohner in Europa auRer-
klinisch beatmet werden [3,4]. Weitere deutliche Unterschiede
zeigen sich in Erhebungen aus Hong Kong (2,9 Patienten pro
100000 Einwohner), Norwegen, Kanada oder Schweden [5-
8]. Wenngleich solche Zahlen unter dem Aspekt der Zeitdiffe-
renz zwischen den Erhebungen und der unterschiedlich ver-
wendeten Methodik mit Vorsicht interpretiert werden miissen,
ist es durchaus wiinschenswert, wenn auch aus Deutschland
epidemiologische Zahlen veroffentlicht werden, was unter Zu-
hilfenahme des DRG-Systems durchaus machbar waére.

Der durchaus groRen Varianz von Prdvalenzzahlen kénnten
Leitlinien oder Empfehlungen entgegenwirken. Neben der vor-
liegenden deutschen Leitlinie gibt es vereinzelt noch weitere
nationale Leitlinien, wie z.B. die Leitlinie der ,Canadian Thora-
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cic Society”, die sich speziell mit dem Thema ,auRerklinische
Beatmung* beschaftigt [9].

Die groRe ldnderspezifische Diskrepanz wird vor allem bei
den Themen ,invasive auRerklinische Beatmung* oder ,auRer-
klinische Beatmung bei COPD-Patienten“ sichtbar. Der Anteil
invasiv-beatmeter Patienten im hauslichen Umfeld in Europa
lag laut den ,Eurovent“-Daten 2005 bei ca. 13%, in Australien
und Neuseeland dagegen bei ca. 3% und in Polen bei bis zu
50% [3,4,10].

Wdhrend der Anteil an COPD-Patienten in Australien und
Neuseeland bei 8% [4] liegt, werden in Europa (34%) [3] und
Hong Kong (49 %) [5] deutlich mehr COPD-Patienten mit einer
auBerklinischen Beatmung behandelt. Die positiven Ergebnisse
einiger Studien im Bereich der auBerklinischen Beatmung bei
COPD-Patienten haben durchaus zu einem globalen Umdenken
gefiihrt, sodass mittlerweile auch internationaler Konsens da-
riber herrscht, ausgewdhlte Patienten mit einer COPD auRer-
klinisch zu beatmen [11]. Diese Empfehlungen, wann eine au-
Rerklinische Beatmung sinnvoll bei einer COPD begonnen wer-
den soll [11], decken sich hier fast identisch mit denen aus der
vorliegenden Leitlinie.

Die steigende Zahl auRerklinisch beatmeter Patienten stellt
die Beatmungsmedizin global vor neue Herausforderungen;
moderne Konzepte wie z.B. die Zuhilfenahme der Telemedizin
ricken mehr und mehr in den Vordergrund. Diesbeziiglich
wurde aktuell ein Konsensusreport zum Thema auBerklinische
Beatmung und Telemonitoring publiziert [12].

2 Methodik

Zur Vereinfachung der Lesbarkeit wurde in dieser Leitlinie auf
eine parallele Nennung von weiblichen und mannlichen Be-
zeichnungen verzichtet.

2.1 Revision der bereits publizierten S2-Leitlinie

Die vorliegende Leitlinie versteht sich als Revision der 2010 pu-

blizierten S2-Leitlinie ,Nichtinvasive und invasive Beatmung als

Therapie der chronischen respiratorischen Insuffizienz*, feder-

fiihrend herausgegeben von der DGP mit folgenden Merkmalen

[13]:

= Neugestaltung der Kapitel

= Integration der aktuellen Literatur

= Beteiligung zum Teil anderer Fachgesellschaften:
Wichtig ist hier, dass die Deutsche Interdisziplindre Gesell-
schaft fiir AuRerklinische Beatmung e. V. (DIGAB) nach Um-
benennung 2010 einen interdisziplindren Ansatz verfolgt
und damit viele bei der Erstpublikation der Leitlinie inte-
grierte Bereiche abdeckt, sodass die Fachgesellschaften fir
einige Einzelbereiche (Kardiologie, Neurologie, Kinder- und
Jungendheilkunde) nicht mehr beriicksichtigt sind. Im Ge-
genzug werden neue Fachgesellschaften und Berufsverban-
de integriert, um der Neuausrichtung unter berufspoliti-
schen Gesichtspunkten, aber auch hinsichtlich der neuen
Kapitelzusammensetzung, gerecht zu werden.
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2.2 Entwicklungsstufe

Die Leitlinie wird nach der Stufenklassifikation des AWMF-Re-
gelwerkes entwickelt. Diese klassifiziert drei (vier) Entwick-
lungsstufen (S1, S2, S3), wobei die Entwicklungsstufe 2 noch
einmal in zwei Stufen unterteilt wird [14]. Seit 2004 findet sich
die Unterteilung in die Klassen S2e (,evidenz‘-basiert) und S2k
(konsensbasiert). Basis hierftir ist unter anderem das Deutsche
Instrument zur methodischen Leitlinien-Bewertung (DELBI) in
der Fassung von 2005/2006 + Doméne 8 (2008) [15].

Fiir die vorliegende Leitlinie wurde die Entwicklungsstufe
S2k angestrebt, da wesentliche Teile der Leitlinie versorgungs-
wissenschaftliche Aspekte bedient, fir die es zum Teil keine
oder sehr wenige evidenzbasierte Studienergebnisse gibt. Ent-
sprechend der Vorgaben der AWMF werden Empfehlungen mit
der Abstufung ,soll“ (stdrkste Empfehlung), ,sollte“ (interme-
didr starke Empfehlung) und ,kann* (schwachste Empfehlung)
formuliert.

2.3 Auswahl der Delegierten

Die Auswahl der fir die redaktionelle Arbeit verantwortlichen
Experten erfolgte in Absprache mit den Vorstandsmitgliedern
der DGP sowie der DIGAB. Die Auswahl der Teilnehmer an den
Konsensus-Konferenzen erfolgte durch die jeweiligen Fachge-
sellschaften. Die Teilnehmer der Leitlinienkonferenzen und die
Kapitelautoren (Leitliniengruppe ,Nichtinvasive und invasive
Beatmung als Therapie der chronischen respiratorischen Insuf-
fizienz*) sowie deren Interessenkonflikte kdnnen der Langfas-
sung der Leitlinie auf der Homepage der AWMF entnommen
werden - Registernummer 020-008:
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/020-008.html

2.4 Literatursuche

Eine Literaturrecherche mit unbeschranktem Publikationszeit-

raum wurde 2015/16 fiir die jeweiligen Themengebiete durch

alle Arbeitsgruppen durchgefiihrt. Diese Suche wurde anhand

von Suchwortlisten in den Datenbanken Cochrane und Pub-

Med/Medline vorgenommen. Es wurden im Wesentlichen Ver-

offentlichungen in englischer und deutscher Sprache bertick-

sichtigt. Der resultierende Katalog relevanter Titel wurde durch

eine nicht formalisierte Literaturrecherche aus anderen Quellen

erganzt. Die Suchkriterien und -termini sind im Folgenden de-

tailliert aufgefiihrt:

Limits: Humans, Clinical Trial, Meta-Analysis, Practice Guide-

line, Randomized Controlled Trial, Review, All Adult: 19 +years/

Children

Mesh-Term-Suche: mechanical ventilation

Subgruppensuche: COPD, Restrictive, Duchenne, ALS, Children
PubMed-Suche mit folgenden Termini:

= noninvasive ventilation

= mechanical ventilation

= home mechanical ventilation

= noninvasive positive pressure ventilation

= chronic respiratory failure

= invasive ventilation

= tracheal ventilation

= NPPV
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= NIV

= mask ventilation

= secretion management
= paraplegia

3 Wissenschaftliche Grundlage

3.1 Was versteht man unter ventilatorischer
Insuffizienz?

Eine standige Zufuhr von Sauerstoff (O,) und Abfuhr von Koh-
lendioxid (CO,) ist essenziell, um den zelluldren Stoffwechsel
des Menschen zu garantieren. Der Gastransport innerhalb des
Korpers wird durch den Blutkreislauf gewéhrleistet. Die Aufnah-
me von O, und die Abgabe von CO, erfolgen durch das respira-
torische System. Dieses besteht aus zwei unabhdngig vonei-
nander limitierbaren Anteilen, dem gasaustauschenden System
(Lunge) und dem ventilierenden System (Atempumpe) [16,17].
Bei einer pulmonalen Insuffizienz ist aufgrund der im Vergleich
zum O, lGber 20-fach verbesserten Diffusionskapazitdt fiir CO,
nur die O,-Aufnahme, jedoch nicht die CO,-Abgabe klinisch
relevant gestort, wadhrend eine ventilatorische Insuffizienz
(Atempumpinsuffizienz) eine Stérung sowohl der O,-Aufnahme
als auch der CO,-Abgabe nach sich zieht. Die pulmonale Insuf-
fizienz ist grundsétzlich durch eine Sauerstofftherapie be-
handelbar. Schwere Ventilations-Perfusionsstérungen kénnen
auch die Anwendung eines positiven Drucks mit dem Ziel der
Wiedererdffnung kollabierter Alveolen und konsekutiver Ab-
nahme der Shuntperfusion erfordern. Dagegen ist bei ventila-
torischer Insuffizienz in erster Linie eine Beatmung notwendig
(vgl. » Abb. 1). Kombinierte Storungen kdnnen neben der Beat-
mungstherapie auch eine Sauerstoffgabe erfordern.

Die Atempumpe stellt ein komplexes System dar. Rhythmi-
sche Impulse des Atemzentrums werden Gber zentrale und pe-
riphere Nervenbahnen auf die neuromuskuldre Endplatte und
von dort auf die Atemmuskulatur tGibertragen. Eine Kontraktion
der Inspirationsmuskulatur bewirkt iber eine Volumenzunah-
me des kndchernen Thorax eine Erniedrigung des Alveolar-

Lunge Kompartiment Atempumpe
pulmgr.lale Stérung ventilat.o'rische
Insuffizienz Insuffizienz
hypoxische hyperkapnische
Insuffizienz Verdnderung Insuffizienz

Pao, | der Blutgase Pao, |
PaCo, (1) PaCO, 1
Sauerstoff-. Therapie Beatmqus-
supplementation therapie

» Abb.1 Das respiratorische System.
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drucks, der als Gradient zum atmosphérischen Munddruck den
Einstrom von Luft und damit die Ventilation bewirkt.

Pathophysiologisch kommt es meist abhdngig von der
Grunderkrankung zu einer erh6hten Last und/oder zu einer ver-
minderten Kapazitdt der Atemmuskulatur, was in eine atem-
muskuldre Uberbeanspruchung miinden kann. Eine Hypoventi-
lation manifestiert sich hdufig zundchst unter Belastung und/
oder wahrend des Schlafes, initial insbesondere wéhrend des
rapid eye movement (REM)-Schlafes. Entsprechend der Kom-
plexitat der Atempumpe sind ihre potenziellen Stéranfalligkei-
ten vielfdltig, wobei die zentralen Atemregulationsstérungen,
neuromuskuldre Erkrankungen (NME), Thoraxdeformitéten,
die chronisch obstruktive Lungenerkrankung (COPD) sowie das
Obesitas-Hypoventilations-Syndrom (OHS) die Hauptursachen
einer ventilatorischen Insuffizienz sind [3,17,18]. Haufig ist
die Atiologie der ventilatorischen Insuffizienz multifaktoriell
bedingt. Insbesondere bei der COPD sind unterschiedliche Me-
chanismen fiir die Erh6hung der atemmuskuldren Last (Erho-
hung der Atemwegswiderstande, intrinsic PEEP, Verkiirzung
der Inspirationszeit, Komorbiditaten wie z.B. Herzinsuffizienz,
Andmie) sowie fir die Reduzierung der atemmuskuldren Kapa-
zitat (Uberblihung, Stérung der Atemmechanik, Myopathie,
Komorbiditdten wie z.B. Herzinsuffizienz, Diabetes mellitus)
beschrieben [17,19,20].

Eine ventilatorische Insuffizienz kann akut auftreten und
geht dann mit einer respiratorischen Azidose einher. Bei einer
chronischen ventilatorischen Insuffizienz wird die respiratori-
sche Azidose dagegen metabolisch durch Bikarbonatretention
kompensiert. Nicht selten entwickelt sich aber auch eine akute
respiratorische Verschlechterung auf dem Boden einer chroni-
schen ventilatorischen Insuffizienz (akut auf chronisch). Blut-
gasanalytisch findet sich hierbei ein Mischbild mit hohem Bikar-
bonatwert und erniedrigtem pH.

3.2 Wie wird eine chronisch ventilatorische
Insuffizienz diagnostiziert?

Klinisch geben die Anamnese und Untersuchung des Patienten
erste Hinweise auf das mdgliche Vorliegen einer chronisch ven-
tilatorischen Insuffizienz (vgl. » Tab. 1). Allerdings sind die zu-
gehorigen Symptome vielfdltig und unspezifisch [21], zunachst
stehen die der zugrunde liegenden Erkrankung im Vorder-
grund.

Apparativ werden bei der atemmuskuldren Funktionsdiag-
nostik mittels Messung des Mundverschlussdrucks die maxima-
le Atemmuskelstarke und der Verschlussdruck gemessen. Fur
Details sei auf die aktuellen Empfehlungen der Deutschen
Atemwegsliga verwiesen [17]. Goldstandard in der Diagnostik
der ventilatorischen Insuffizienz ist jedoch die blutgasanalyti-
sche Bestimmung des arteriellen PCO,. Wenn eine ausreichend
gute Kreislaufperfusion vorliegt, ist die Bestimmung des PCO,
auch kapilldr aus dem hyperamisierten Ohrlappchen moglich
[22]. Eine chronisch ventilatorische Insuffizienz macht sich als
erstes im (REM-) Schlaf oder unter kdrperliche Anstrengung be-
merkbar. Neben der Durchfiihrung einer BGA besteht auch die
Mdoglichkeit der kontinuierlichen transkutanen PCO,-Registrie-
rung (PtcCO,), welche gerade im néchtlichen Monitoring ent-
scheidende Vorteile besitzt [23]. Die PtcCO, erfasst dabei bes-
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» Tab.1 Anamnestische Angaben und klinische Beschwerden bei
chronisch ventilatorischer Insuffizienz.

Verschlechterung der Begleitsymptome der Grunderkrankung (z.B.
Dysphagie, Gewichtsabnahme, Dyspnoe, Abnahme der Belastbarkeit)

Schlafstérungen (ndchtliches Erwachen mit Dyspnoe, nicht
erholsamer Schlaf, Tagesmiidigkeit, Einschlafneigung, Alptrdume)

Erythrozytose (Polyglobulie)

Zeichen der CO,-assoziierten Vasodilatation (GefdBerweiterung
der Konjunktiven, Bein6deme, morgendliche Kopfschmerzen)

Zyanose
Tachypnoe
Tachykardie

Depression/Angst/Personlichkeitsveranderungen

ser den kompletten zeitlichen Verlauf der Ventilation, wenn
auch einzelne Messwerte zum Goldstandard der arteriellen
BGA abweichen kénnen. Zu beachten ist, dass die PtcCO, eine
gewisse zeitliche Latenz von ca. 2min im Vergleich zur BGA be-
sitzt und erst nach einer Vorbereitungszeit von ca. 10 min stabi-
le Messwerte liefert [23-26]. Fir den Fall, dass der Patient
Raumluft atmet, kann unter Umstdnden auch die Sauerstoff-
sdttigung (Polygrafie) Hinweise auf eine Hypoventilation ge-
ben. Voraussetzung ist aber, dass der Patient nicht zusatzlich
Sauerstoff erhalt, da sonst auch schwerste Hypoventilationen
nicht erkennbar sein konnen [27,28].

Akutexazerbationen mit der Notwendigkeit einer stationd-
ren und nicht selten intensivmedizinischen Behandlung sind
Komplikationen im weiteren Krankheitsverlauf [29,30].

3.3 Wie wird die ventilatorische Insuffizienz
therapiert?

Eine ventilatorische Insuffizienz kann abgesehen von der Thera-
pie der Grunderkrankung nur mit augmentierter Ventilation in-
folge kiinstlicher Beatmung behandelt werden. Eine akute ven-
tilatorische Insuffizienz erfordert die zligige Beatmung in der
Regel unter intensivmedizinischen Bedingungen. Dabei kom-
men sowohl die invasive Beatmung als auch die NIV zum Einsatz
[31]. Patienten mit einer chronischen ventilatorischen Insuffi-
zienz konnen elektiv auf eine auRBerklinische Beatmung einge-
stellt werden, die sie meist intermittierend durchfiihren, wobei
in der Regel eine ndchtliche Beatmung im Wechsel mit Spon-
tanatmung am Tag steht [29,32-34].

Grundsatzlich kann eine maschinelle Beatmung invasiv iber
die Einlage von Tuben (nasotracheal, orotracheal, Tracheosto-
ma) oder nichtinvasiv erfolgen. Die NIV kann sowohl mittels ne-
gativen Drucks (z.B. eiserne Lunge) oder heute tiblich mittels
positiven Drucks durchgefiihrt werden. Als Beatmungszugang
werden in der Regel Nasenmasken, Nasen-Mund-Masken, Voll-
gesichtsmasken oder Mundstiicke eingesetzt [35, 36].
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3.4 Welche Effekte hat eine maschinelle Beatmung?

Bei intermittierender Beatmung kommt es zu einer augmen-
tierten alveoldren Ventilation mit konsekutiver Verbesserung
der Blutgase sowohl unter der Beatmung als auch im nachfol-
genden Spontanatmungsintervall, wobei eine Normalisierung
der alveoldren Ventilation anzustreben ist [21]. Als Richtwert
dient hier die Normokapnie. Nebenwirkungen und Akzeptanz
der Beatmung sollen aber auch beriicksichtigt werden. Somit
wird das Ziel der Normokapnie nicht immer erreicht. Die inter-
mittierende Beatmung stellt aber nicht nur eine supportive Be-
handlungsform wéhrend ihrer Anwendung dar, sondern beein-
flusst als therapeutische MaRnahme auch das nachgeschaltete
Spontanatmungsintervall giinstig [21]. Die Verbesserung der
Blutgase auch unter Spontanatmung ist sehr wahrscheinlich
multifaktoriell bestimmt. Ein Resetting des Atemzentrums fir
CO,, eine verbesserte Atemmechanik sowie eine Zunahme der
atemmuskuldren Kraft/Ausdauer und die Vermeidung von Hy-
poventilationen im Schlaf werden als Hauptmechanismen dis-
kutiert [21,37,38]. Es darf jedoch nicht unerwdhnt bleiben,
dass bei einigen Patienten das Spontanatmungsintervall mit
Progress der Erkrankung immer kiirzer wird; teilweise kann
sich eine 24-stiindige Beatmungspflichtigkeit entwickeln.

Die durch Beatmung verbesserte alveoldre Ventilation hat
folgende Effekte: Subjektiv steht die Linderung der oben be-
schriebenen Symptome sowie eine Verbesserung der gesund-
heitsbezogenen Lebensqualitdt im Vordergrund [39-41]. Un-
ter Letzterem wird ein mehrdimensionales psychologisches
Konstrukt verstanden, welches das subjektive Befinden eines
Patienten auf vier minimal zu definierenden Ebenen charakteri-
siert, namlich unter Beriicksichtigung physischer, psychischer,
sozialer und funktionaler Aspekte. In wissenschaftlichen Studi-
en dominieren Fragebdgen bei der Erhebung der gesundheits-
bezogenen Lebensqualitat, wobei krankheitsiibergreifende und
krankheitsspezifische Messinstrumente unterschieden werden.
Fiir Patienten mit auBerklinischer Beatmung steht zur spezifi-
schen Messung der Lebensqualitdt der Fragebogen zur Befind-
lichkeit bei schwerer respiratorischer Insuffizienz (Severe Respi-
ratory Insufficiency Questionnaire, SRI) zur Verfiigung [40,42,
43]. Dieser Fragebogen ist kostenfrei (iber die Homepage der
DGP zu beziehen (www.pneumologie.de).

3.5 Welche Nebenwirkungen treten durch
maschinelle Beatmung auf?

Den positiven physiologischen und klinischen Effekten der
Langzeitbeatmung stehen die Nebenwirkungen bedingt durch
den Beatmungszugang oder durch die Beatmung selbst gegen-
tiber (vgl. » Tab.2). Fiir die invasive Beatmung stellen Baro-
trauma, Volutrauma, Infektionen, Trachealverletzungen, Blu-
tungen, Granulationsgewebsbildung, Stenosen, Fistelbildung,
Verlegung der Kaniile, Dislokation der Kaniile, Schluckstérun-
gen, Sprechstérungen, Schmerzen sowie die Beeintrachtigung
des Abhustens die wichtigsten Probleme dar.
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» Tab.2 Nebenwirkungen einer nichtinvasiven Langzeitbeatmung
(nach [41]).
nach 12 Monaten

Nebenwirkung nach 1 Monat

[%] [%]
trockener Rachen 37 26
Gesichtsschmerzen 33 25
fraktionierter Schlaf 27 20
behinderte Nasen- 22 24
atmung
geblahtes Abdomen 22 13
Blahungen 19 17
Einschlafstorung 13 16
Augenirritation 12 11
Nasenbluten 7 2
Ubelkeit 1 2
Gesichtsdekubitus 1 0
Erbrechen 0 0

4 Technische Ausstattung

Die Beatmungstherapie stellt eine stark in die Integritdt des

Patienten eingreifende, oft lebenserhaltende Therapie dar. Das

selbstbestimmte Leben hat neben der Qualitdtssicherung der

Beatmungstherapie oberste Prioritdt. Die Indikationsstellung,

die Auswahl des Beatmungsgerdtes, des Beatmungsmodus

und der Beatmungsparameter sind arztliche Aufgabe und un-

terliegen der arztlichen Verantwortung (vgl. Kap.5).
Unkontrollierte Verdnderungen der Beatmung kdnnen zu

potenziell lebensbedrohlichen Komplikationen fiihren. Veran-

derungen am Beatmungssystem oder der Einstellung diirfen

nur nach érztlicher Anordnung und in der Regel unter Uberwa-

chung erfolgen. Explizit zu nennen sind folgende Bereiche:

= Beatmungsgerat

= Beatmungszugang

= Ausatemsystem

= Sauerstoffapplikationssystem, -ort und -rate

= Befeuchtungssystem

= Beatmungsparameter

Eine autorisierte Einweisung in das jeweilige Gerédt soll fir alle
das Gerat bedienenden Personen (Patient, Angehoérige, Pflege-
dienst, andere Betreuungspersonen) erfolgen. Die grundsétzli-
chen Anforderungen an Beatmungsgerdte werden durch die
ISO-Normen geregelt, die zwischen ,Heimbeatmungsgerdten
fir vom Gerdt abhingige Patienten“ [DINEN ISO 80601-2-
72:2015] [44] und ,Heimbeatmungsgerdten zur Atemunter-
stlitzung“ [DINEN ISO 10651-6:2011] [45] unterscheiden. Die
Standzeiten der verschiedenen Verbrauchsmaterialien richten
sich nach den Vorgaben der Hersteller, diese sind in der Regel
jedoch nicht evidenzbasiert.
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Die grundsatzlichen technischen Anforderungen an die
Beatmungsgerdte werden in den entsprechenden EU-Normen
tiber Beatmungsgerate geregelt [44,45]. Auch nicht von der
Beatmung abhdngige Patienten kdnnen bei nachweislich besse-
rer Therapiequalitdt oder -akzeptanz mit einem Beatmungsge-
rat der Klasse fiir vom Gerat abhdngige Patienten versorgt wer-
den, umgekehrt ist dies nicht zuldssig. Ein zweites Beatmungs-
gerdt und ein externer Akku sind bei Beatmungszeiten 216
Stunden pro 24 Stunden notwendig. In Ausnahmeféllen kann
auch schon friiher ein zweites Beatmungsgerdt notwendig sein
[46], z.B. bei mobilen Patienten mit Verwendung des Beat-
mungsgerdtes am Rollstuhl. Die Beatmungsgerdte sollen iden-
tisch sein.

Bei einer lebenserhaltenden Beatmung und bei Patienten,
die sich die Maske nicht selbst entfernen kdnnen, ist ein Beat-
mungsgerdt mit einem internen Akku notwendig [44]. Wenn
die Spontanatmungsfahigkeit zeitlich stark reduziert ist (tagli-
che Beatmungszeiten =16 Stunden), ist ein externer Akku mit
ausreichender Kapazitét erforderlich [46].

4.1 Nichtinvasive Beatmung

Die NIV wird Uberwiegend als intermittierende Beatmung
durchgefiihrt, kann jedoch auch als kontinuierliche Therapie
bei vollstiandig von der Beatmung abhdngigen Patienten An-
wendung finden. Die notwendige technische Ausstattung
hdngt von der Erkrankung und dem Grad der Abhangigkeit ab.

4.1.1 Alarme

Bei der NIV treten oft zumindest intermittierend Leckagen bei
nicht komplett abgedichteten Beatmungsmasken auf. Diese Le-
ckagen kénnen klinisch unbedeutend sein, dadurch ausgeldste
Gerdtealarme kdnnen aber zu einer erheblichen Einschrankung
der Schlaf- und Lebensqualitat fiihren. Bei nicht von der Beat-
mung abhangigen Patienten sollten daher die Alarme bis auf ei-
nen Stromnetzausfallalarm stumm gestellt werden kénnen.
Eine Speicherung der Alarme und auch der Parameterver-
stellungen ist hilfreich, da Beatmungsparameter im auRerklini-
schen Bereich entgegen der urspriinglichen arztlichen Anord-
nung oft bewusst oder unbewusst verandert werden [47,438].
Bei von der Beatmung abhdngigen Patienten darf der Diskon-
nektionsalarm nicht deaktivierbar sein. Eine technische Beson-
derheit stellt das Alarmmanagement bei der Mundstiickbeat-
mung dar. Ein Anschluss an ein externes Alarmsystem soll bei
lebenserhaltender Beatmung optional vorhanden sein.

4.1.2 Schlauchsystem

In der Regel werden Einschlauchsysteme mit einem entspre-
chenden Ausatemsystem verwendet, Zweischlauchsysteme
sind bei der NIV nur erforderlich, wenn das exspiratorische Vo-
lumen sicher bestimmt werden soll. Dies ist jedoch sehr selten
der Fall. Bei Einwegsystemen ist der Wechsel bei Verschmut-
zung oder Defekt notwendig.

4.1.3 Ausatemsystem

Grundsétzlich kann zwischen offenen Auslasssystemen und ge-
steuerten Ventilen unterschieden werden (vgl. » Tab.3). Bei
den gesteuerten Ausatemventilen kann dies bei der Verwen-
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» Tab.3 Vergleich der verschiedenen Ausatemsysteme.

gesteuertes Ventil

kann ohne PEEP genutzt werden

lautes Ausatemgerdusch
Triggersensitivitdt geringer

zusatzlicher Steuerschlauch als
Fehlermdoglichkeit

offenes System

bendtigt zwingend einen PEEP,
daher ggf. Spitzendruck hoher

leiser
Triggersensitivitdt besser

kontinuierlicher Luftfluss aus
den Offnungen mit Irritations-

potenzial Auge oder Gesicht

CO,-Elimination abhdngig vom
Tidalvolumen und Totraum

CO,-Elimination abhdngig von
PEEP und Position der Abstrom-
offnungen

kein Sauerstoffverlust bei der
Inspiration durch das Ventil

bei Sauerstoffgabe soll bertick-
sichtigt werden, dass ein erheb-
licher Anteil des Sauerstoffs
ausgewaschen wird.

Hybridmodi nicht méglich Hybridmodi mdglich

dung von Zweischlauchsystemen im Beatmungsgerdt integriert
sein; bei Einschlauchsystemen ist ein patientennahes System
erforderlich. Die Ausatemventile haben unterschiedliche Aus-
atemwiderstande und -charakteristika, sodass bei einem Wech-
sel ggf. eine Uberpriifung der Beatmung notwendig wird, da
dies bei einigen Krankheitsbildern z.B. zu einer dynamischen
Uberblihung fiihren kann [49]. Bei den offenen oder sogenann-
ten Leckagesystemen sind patientennah definierte Offnungen
im Beatmungssystem (als Einsatz im Schlauchsystem oder in
der Maske) vorhanden. Das exspiratorische CO, wird hierdurch
ausgewaschen. Es soll ein kontinuierlicher positiver Druck in der
Ausatmung (Positiv end-exspiratorischer Druck: PEEP oder ex-
piratory positive airway pressure: EPAP) vorhanden sein, da es
sonst zu einer relevanten CO,-Riickatmung aus dem Schlauch-
system kommt [50]. Auch sind Position und Art der Ausatem-
offnungen fir die Effektivitat der CO,-Elimination relevant. Die-
se soll klinisch getestet werden, die verschiedenen Systeme
kénnen nicht ohne Uberpriifung gewechselt werden [51,52].
Bei schwergradiger Oxygenierungsstorung ist die inspiratori-
sche Sauerstoffkonzentration bei der Verwendung von offenen
Ausatemsystemen im Vergleich zu gesteuerten Ventilen deut-
lich verringert, sodass hier Zweitere verwendet werden sollten
[53].

4.1.4 Beatmungsmodus

Die Nomenklatur der Beatmungsmodi ist leider nicht normiert.
In den letzten Jahren sind eine Reihe von neuen Beatmungsmo-
di hinzugekommen, die Mischungen aus bisherigen Modi dar-
stellen und als Hybridmodi zusammengefasst werden kénnen,
sodass dieses Feld uniibersichtlich ist [54].

4.1.4.1 Positiv- vs. Negativdruckbeatmung

Heutzutage lberwiegt bei weitem die Positivdruckbeatmung.
Es gibt kaum wissenschaftliche Evidenz fir die langfristige
Wirksamkeit der Negativdruckbeatmung [55]. Sie kann aber in

731

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



@ Thieme

» Tab.4 Vergleich verschiedener Maskentypen.
konfektionierte Nasenmasken

Totraum klein

Mundleckage wahrscheinlich

Druckstellengefahr mittel

Kosten geringer

Ausnahmefallen, insbesondere bei Kindern oder uniiberwind-
baren Problemen der Positivdruckbeatmung, verwendet wer-
den.

4.1.4.2 Druck- vs. Volumenvorgabe

Die Beatmung mit Druckvorgabe verfiigt grundsatzlich tber
die Moglichkeit zur Kompensation von Leckagen [56,57]. In
randomisierten Crossover-Studien zur Effektivitdt der nachtli-
chen NIV mit Druck- oder Volumenvorgabe zeigten sich keine
Unterschiede im Hinblick auf relevante physiologische und kli-
nische Outcome-Parameter [58-60]. Dennoch ist die Neben-
wirkungsrate bei Druckvorgabe niedriger [59]. Bei Versagen
oder Verschlechterung unter einem der Beatmungsmodi kann
ein Wechsel unter stationdrer Kontrolle versucht werden [61].

4.1.4.3 Hybridmodi, automatisierte Modi etc.

Voraussetzung fiir die Verwendung von Hybrid-Modi ist die Ver-
wendung von Leckagesystemen [62, 63]. Bislang gibt es keine
Langzeitdaten tber den klinischen Vorteil von Beatmungsmodi,
die Druck- und Volumenvorgabe kombinieren. Der Einsatz einer
Beatmung mit Druckvorgabe und Volumensicherung (Zielvolu-
men) erbrachte insbesondere bei Patienten mit OHS eine Ver-
besserung der ndchtlichen Ventilation, jedoch keine Verbesse-
rung von Schlafqualitdt oder Lebensqualitdt [64 - 69].

Bei Patienten mit COPD konnte lediglich eine Nicht-Unterle-
genheit dokumentiert werden [60, 70]. Die subjektive Schlaf-
qualitdt bei Patienten mit COPD war besser als unter einer Stan-
dardbeatmung mit hohen Beatmungsdriicken und -frequenzen
[69]. Die Anwendung ist bei nachgewiesener Verbesserung von
physiologischen Atmungs- und Schlafparametern oder einer
besseren subjektiven Vertraglichkeit moglich. Die Therapiead-
harenz ist tendenziell besser [71]. Allerdings stehen firmenspe-
zifisch sehr unterschiedliche technische Systeme zur Verfi-
gung, die auch alle unterschiedliche Bezeichnungen fiihren;
eine sehr aktuelle Ubersicht hierzu wurde kiirzlich publiziert
[72].

4.1.4.4 Assistierter vs. assistiert-kontrollierter vs.
kontrollierter Modus

Die Wahl zwischen diesen Beatmungsansatzen ist abhdngig von
der Grundkrankheit, dem Schweregrad, der Beatmungseinstel-
lung und der Akzeptanz. Langfristige Studien, die prospektiv
randomisiert die verschiedenen Beatmungsformen verglei-
chen, fehlen. In einer randomisierten Crossover-Studie bei Pa-
tienten mit COPD und Hyperkapnie waren unter Verwendung
hoher Beatmungsdriicke eine druckunterstiitzte Beatmung
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konfektionierte Nasenmundmasken

groRer
unwahrscheinlich
hoher

geringer

maRangefertigte Masken
minimiert

typabhangig

optimiert

hoher

und eine druckkontrollierte Beatmung mit hoher Beatmungs-
frequenz im 6-Wochen-Verlauf gleichwertig [73]. Aktuelle Stu-
dien bei COPD-Patienten haben die Uberlegenheit einer Beat-
mung mit dem Ziel der effektiven CO,-Reduktion gezeigt
[21,59, 74-77].

4.1.4.5 Trigger

Die Triggersensitivitdten (in- und exspiratorischer Trigger) ein-
zelner Beatmungsgerdte unterscheiden sich zum Teil erheblich
und kénnen die Beatmungsqualitét, insbesondere die Synchro-
nizitdt zwischen Patient und Beatmungsgerat, beeinflussen [78
- 80]. Bei Patienten mit COPD kommt es aufgrund von exspira-
torischen Flussschwankungen gehduft zu Fehltriggerungen,
hier kann eine frithexspiratorische Triggersperrzeit im Einzelfall
hilfreich sein.

4.1.4.6 Druckauf- und -abbau

Die individuelle Einstellung der Druckaufbau- und Abbauge-
schwindigkeit kann die Effizienz und Akzeptanz férdern. Sie
soll je nach Atiologie der ventilatorischen Insuffizienz ange-
passt werden.

4.1.5 Beatmungszugang

Grundsatzlich stehen Nasenmasken, Nasenmundmasken, Ganz-
gesichtsmasken, Mundmasken und Mundstiicke zur Verfligung
[54,81] (vgl. » Tab.4). Der Beatmungshelm eignet sich nicht
zur auBerklinischen Beatmung.

Nasenmasken bieten in der Regel den gréReren Patienten-
komfort [82,83] und aus physikalischen Griinden weniger Pro-
bleme mit Druckstellen, haben aber oft das Problem der oralen
Leckage im Schlaf [84], was wiederum die Beatmungs- und
Schlafqualitdt negativ beeinflussen kann [81,85-87]. Eine Na-
senmundmaske flihrt hier zu einer Besserung [88, 89]. Bei Pa-
tienten mit obstruktiver Schlafapnoe kdnnen Nasenmundmas-
ken jedoch auch zu einer Verschlechterung des néchtlichen
Atemmusters fiihren, zumindest bei Vorliegen dieser Komorbi-
ditdt sollte bei Nachweis von nachtlichen Beatmungsproble-
men eine Umstellung auf eine Nasenmaske erwogen werden
[90]. Bei Unvertrdglichkeit einer Nasenmundmaske kann ein
Kinnband im Einzelfall hilfreich sein [87,89]. Da die Maske die
elementare Verbindung zwischen dem Beatmungsgerat und
dem Patienten darstellt, sollte die Préferenz des Patienten be-
achtet werden [83]. Wenn eine Nasenmundmaske oder ein
Kinnband nicht toleriert werden, kann durch eine Befeuchtung
eine Verbesserung erreicht werden [91]. Aktuelle Real-Life-Da-
ten bei COPD zeigen, dass im Gegensatz zu fritheren Jahren die
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Nasenmundmaske der praferierte Beatmungszugang ist und
dass die Haufigkeit des Gebrauchs dieser Masken im Vergleich
zu den Nasenmasken mit Zunahme des Inspirationsdrucks stei-
gend ist [92].

Ganzgesichtsmasken kénnen bei Problemen mit Druckstel-
len eine Ergdnzung oder Alternative zur vorhandenen Beat-
mungsmaske darstellen. Mundmasken sind eine Alternative
zur nasalen Beatmung, insbesondere wenn die Beatmungszei-
ten sehr lang sind und eine Entlastung der Hautauflagestellen
auf der Nase noétig ist [93,94]. Eine Beatmung iber Mundstiick
ist insbesondere bei neuromuskuldren Patienten mit hoher Be-
atmungsabhangigkeit hilfreich [93,95].

Oft sind konfektionierte Masken ausreichend. MaRBangefer-
tigte Masken konnen jedoch bei hohen Beatmungsdriicken,
langen Beatmungszeiten, schlechter Passform der konfektio-
nierten Masken oder empfindlicher Haut notwendig sein. Eben-
so sind diese bei Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen
und fehlender eigenstandiger Maskensitzkorrektur hdufig sinn-
voll, zumal hier oft lange Beatmungszeiten notwendig sind. Bei
pddiatrischen Patienten ist die Auswahl an konfektionierten
Masken deutlich geringer, sodass hier hdufiger maRangefertige
Masken notwendig sind. Ein weiterer Vorteil dieser Masken be-
steht in der Minimierung des Totraums mit besserer CO,-Ab-
senkung [52,96], ist aber in der Praxis selten als Indikation fiih-
rend. Neuanpassungen der Maske kénnen auch in kurzen Ab-
standen notwendig werden, z.B. bei Veranderungen von Kor-
pergewicht, Muskulatur oder Hautturgor.

Jeder Patient sollte eine Reservemaske haben. Diese kann
bei der regelhaften Benutzung von maRangefertigten Masken
bei ausreichender Passgenauigkeit auch eine konfektionierte
Maske sein. Bei langen Beatmungszeiten kdnnen zur Druckstel-
lenentlastung mehrere verschiedene Masken/Mundstiicke not-
wendig sein, um Druckstellen zu vermeiden.

4.1.6 Befeuchtung und Erwdarmung

Bei der NIV ist nicht regelhaft eine zusatzliche Befeuchtung er-
forderlich. Bei einem Teil der Patienten kommt es jedoch zu ei-
ner klinisch relevanten Austrocknung der Schleimhdute mit Zu-
nahme der nasalen Resistance [91,97]. Die Notwendigkeit zur
Befeuchtung hierzu ergibt sich aus den Symptomen des Patien-
ten [81], aber auch bei unzureichender Beatmungsqualitat bei
nasaler Widerstandserhéhung.

Grundsétzlich werden aktive und passive Systeme zur Kondi-
tionierung der Inspirationsluft unterschieden. Aktive Befeuch-
tersysteme weisen dabei sehr unterschiedliche Leistungsdaten
auf [98]. Befeuchter, bei denen die Luft das Wasser durch-
stromt (bubble through humidifiers), kénnen theoretisch in-
fektiose Aerosole erzeugen, wenn das Wasser kontaminiert ist.
Bei Befeuchtern, bei denen die Luft nur die Wasseroberfldche
tiberstromt (passover humidifiers) ist das nicht méglich, wes-
wegen auf sterilisiertes Wasser verzichtet werden kann [99]; al-
lerdings wurde diese Studie unter CPAP-Bedingungen (continu-
ous positive airway pressure; CPAP) durchgefiihrt.

Passive Befeuchtungssysteme (heat and moisture ex-
changer, HME) konservieren patienteneigene Feuchtigkeit und
Atemwegstemperatur [100], sie sind daher bei einer Beatmung
mit Leckage weniger wirksam [101]. Befeuchtungssysteme zei-
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gen physiologisch keine richtungsweisenden Unterschiede;
subjektiv bevorzugen Patienten jedoch die Aktivbefeuchtung
[102]. Die Therapieentscheidung soll daher individuell erfol-
gen.

4.1.7 Inhalation

Die Effektivitdt der Gabe von inhalativen Medikamenten wah-
rend der Maskenbeatmung hdngt von vielen Faktoren ab, so be-
einflussen die Beatmungsdriicke, das Ausatemsystem [103]
und der Ort der Applikation die Wirksamkeit [104, 105]. Grund-
sdtzlich ist bei korrektem Inhalationsmandver die pulmonale
Deposition bei Spontanatmung besser als unter NIV. Daher soll-
te nur bei der Unfahigkeit zur inhalativen Therapie unter Spon-
tanatmung diese unter NIV erfolgen [106].

4.1.8 Pulsoxymetrie

Ein Pulsoxymeter zur Uberwachung der auRerklinischen Beat-
mung ist nicht regelhaft notwendig. Eine Ausnahme stellen Pa-
tienten mit neuromuskuldren Erkrankungen und Husteninsuffi-
zienz dar. Bei diesen Patienten kann ein Sattigungsabfall friih-
zeitig einen drohenden relevanten Sekretverhalt anzeigen, der
spezielle MaRnahmen zur Hustenunterstiitzung erfordert (s.
Kap.12/13) [107]. Bei Kindern ist ggfs. eine kontinuierliche
Pulsoxymetrie notwendig (s. Kap. 15).

EMPFEHLUNGEN NICHTINVASIVE BEATMUNG

= Bei der nichtinvasiven Beatmung soll der Beatmungs-
zugang unter Berlicksichtigung der technischen Vor-
und Nachteile, der individuellen Akzeptanz und der kli-
nischen Testung ausgewdhlt werden.

= Konfektionierte Masken sind in der Regel ausreichend.
MaRangefertigte Masken sollen nur in Ausnahmefdllen
bei neuromuskuldren Erkrankungen, hohen Beat-
mungsdriicken, langen Beatmungszeiten oder emp-
findlicher Haut Anwendung finden.

= Jeder Patient sollte eine Reservemaske haben.

= Spezialmodi mit z. B. Zielvolumenvorgabe kénnen nicht
generell empfohlen werden.

= Ein zweites Beatmungsgerat und ein externer Akku sind
bei Beatmungszeiten 216 Stunden pro 24 Stunden not-
wendig.

4.2 Invasive Beatmung
4.2.1 Alarme

Bei der invasiven Beatmung sind im Gegensatz zur NIV Alarme
zwingend erforderlich. Diskonnektions- und Hypoventilations-
alarme sollen vorhanden sein. Eine dauerhafte Deaktivierung
dieser Alarme ist mit einer erheblichen Gefdhrdung fiir den Pa-
tienten verbunden und darf technisch nicht méglich sein. Bei
der invasiven Beatmung mit Sprechmdoglichkeit (Sprechventil,
ungeblockte Kaniile, Kaniile mit Fenestrierung) ist ein Alarm-
management notwendig, welches trotzdem die Situation der
Diskonnektion und der Hypoventilation erkennt.
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4.2.2 Tracheostoma

Das Tracheostoma zur auRerklinischen Beatmung soll stabil
sein; daher sollte bei einer elektiven Tracheostomaanlage zur
auBerklinischen Beatmung ein epithelialisiertes Tracheostoma
operativ angelegt werden. Dilatationstracheotomien sind we-
gen Schrumpfungstendenz und Risiko einer Kaniilenfehllage
nur dann zu akzeptieren, wenn diese nachgewiesenermafien
eine ausreichende Stabilitat nach langerer Kaniileneinlage auf-
weisen. Bei einem dilatativ angelegten Tracheostoma soll nach-
weislich ein sicherer Kaniilenwechsel allein durch Pflegekrdfte
maoglich sein. Insbesondere bei multimorbiden Patienten nach
einem frustranen prolongierten Weaning ist der zusatzliche Si-
cherheitsgewinn durch eine operative Umwandlung eines zuvor
dilatativ angelegten Tracheostomas gegen das Risiko und die
Belastung des operativen Eingriffs abzuwdgen [108].

4.2.3 Trachealkanilen

Bei der Beatmung tiber Trachealkantilen kénnen geblockte oder
ungeblockte Kanilen verwendet werden [109]. Bei der Verwen-
dung von geblockten Kaniilen ist ein Cuffdruckmesser erforder-
lich. Der Messbereich sollte dabei den maximal empfohlenen
Cuffdruckbereich von 30 cm H,0 sicher abbilden kénnen [110].
Zusétzlich zur erforderlichen Reservekaniile in gleicher GroRe
soll stets eine kleinere Kandile in Reserve vorhanden sein, um
bei schwierigem Kaniilenwechsel die Notkanilierung zu er-
maoglichen [46].

Durch die Verwendung von speziellen Sprechventilen kann
unter Beatmung bei intakter Kehlkopffunktion das Sprechen er-
moglicht werden [111-113]. Hierbei soll eine Kaniile ohne
Cuff, eine komplett entblockte Kaniile oder eine gefensterte
Kaniile zwingend verwendet werden. Die Verwendung eines
PEEP flihrt zur verbesserten Sprechfdhigkeit [114]. Trotzdem
kann es aufgrund der Verlegung des Tracheallumens durch die
Kaniile zu einer dynamischen Uberblihung der Lungen kom-
men.

4.2.4 Absaugung

Invasiv beatmete Patienten bendtigen Absauggerdte. In der
Regel sind leistungsstarke Absauggerdte (=251/min) erforder-
lich. Die Absaugung sollte moglichst atraumatisch erfolgen,
eine flache endotracheale Absaugung ist in der Regel ausrei-
chend [115]. Ein Ersatzgerdt ist notwendig. Ein Gerdt sollte
netzunabhdngig betrieben werden kdnnen, um bei Stromaus-
fall oder Mobilitdt die Absaugung zu gewahrleisten. Der Durch-
messer der Absaugkatheter sollte maximal die Hélfte des In-
nendurchmessers der Trachealkaniile betragen [115].

4.2.5 Befeuchtung und Erwdarmung

Bei der invasiven Beatmung verhindert die Konditionierung (Be-
feuchtung und Erwdrmung) der Inspirationsluft ein Austrock-
nen der Bronchialschleimhaut und Eindicken des Sekretes
[116], weswegen sie immer erforderlich ist. Dies kann (ber
HME-Filter oder (iber eine aktive Befeuchtung ohne oder mit
Schlauchheizung erfolgen. HME-Filter sind einfacher in der An-
wendung, kénnen sich aber unvorteilhaft auf die Atemarbeit,
Atemmechanik und die CO,-Elimination auswirken [117,118].
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= Das Tracheostoma sollte operativ epithelialisiert ange-
legt werden; bei dilatativ angelegten Tracheostomata
ist eine nachgewiesene Stabilitdt zwingend erforderlich.

= Ein zweites Beatmungsgerdt und ein externer Akku
sind bei Beatmungszeiten =16 Stunden pro 24 Stunden
notwendig.

= Ein Pulsoxymeter ist zur punktuellen Messung erforder-
lich, bei bestimmten Erkrankungsgruppen ggf. auch
kontinuierlich (Querschnitt, Pddiatrie).

= Es soll eine Reservekaniile mit einem geringeren
Diameter vorhanden sein.

= Beider Verwendung von Sprechventilen soll eine Kaniile
ohne Cuff, eine komplett entblockte Kaniile oder eine
gefensterte Kaniile verwendet werden.

= Eine Konditionierung (Erwarmung und Anfeuchtung)
der Beatmungsluft ist zwingend erforderlich.

= Es sind zwei Absauggerdte erforderlich.

Bei der Verwendung von Sprechventilen, ungeblockten oder
gefensterten Trachealkaniilen mit Entweichen der Luft Giber den
Kehlkopf ist die Verwendung von HME-Filtern unzureichend
oder unwirksam, sodass dann eine aktive Befeuchtung erfolgen
soll. Die Mobilitdt ist bei der Verwendung von aktiver Befeuch-
tung deutlich erschwert, sodass ggf. dann zwischen beiden Ver-
fahren gewechselt werden kann. Sie dirfen allerdings nie
gleichzeitig angewendet werden, da es dann zu einer erhebli-
chen Erhéhung des Widerstandes der HME-Filter kommt.

4.2.6 Inhalationen

Fir die Deposition in den unteren Atemwegen ist eine mog-
lichst geringe PartikelgroBe (1-3 pm) von entscheidender Be-
deutung [119-121]. Da die Warmluftbefeuchtung die Depo-
sition verringert [121-123], sollte die applizierte Dosis ver-
doppelt werden [124]. Zur Generierung des Aerosols konnen
sowohl fir die auRerklinisch verwendeten Beatmungsgerdte
zugelassene Vernebler als auch Dosieraerosole (pressurized
metered dose inhaler [pMDI]/Soft Mist Inhaler [SMI]) zum Ein-
satz kommen [125,126].

Fir pMDI/SMI existieren verschiedene Adapter [127]. Die
beste Deposition erreicht man mit einem Spacersystem, wel-
ches vom Beatmungsfluss durchstromt wird {122,128 -130].
Adapter mit Seitenanschluss (Winkeladapter, Elbow-Adapter)
haben dagegen deutlich geringere Depositionsraten [131].
Dies gilt nicht bei der Anwendung eines SMI [132]. Der Auslése-
zeitpunkt des pMDI/SMI ist von entscheidender Bedeutung und
sollte am Ende der Exspiration liegen [122,125].

4.2.7 Pulsoxymetrie

Bei invasiver Beatmung ist ein Pulsoxymeter zur punktuellen
Messung der Sauerstoffsdttigung notwendig; eine kontinuierli-
che Uberwachung der Sauerstoffsittigung kann bei bestimm-
ten Erkrankungsgruppen (Padiatrie, Querschnitt, nicht melde-
fahige Patienten) notwendig sein. Pulsoxymeter sollen der
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Norm fiir medizinische elektrische Gerdte - DINEN ISO 80601-
2-61 Teil 2-61 entsprechen, wenn diese zur Uberwachung ver-
wendet werden [133].

Fingerpulsoxymeter kdnnen zur punktuellen Messung z.B.
im Rahmen des Sekretmanagements verwendet werden. Die
Pulsoxymetrie ist nicht geeignet, um eine Hypoventilation si-
cher zu detektieren; daher ist die Anwendung nur nach ent-
sprechender Schulung sinnvoll [134-136].

4.2.8 Sonstiges Zubehor fir die invasive Beatmung

Ein Beatmungsbeutel mit Sauerstoffanschlussmoglichkeit zur
Verwendung an der Trachealkaniile und an einer Maske ist not-
wendig [46].

4.3 Nichtinvasive und invasive Beatmung
4.3.1 Beatmungsparameter

Das Beatmungsgerat soll so gewdhlt werden, dass auch tempo-
rdre oder dauerhafte Verschlechterungen der ventilatorischen
Funktion ausreichend behandelt werden kénnen. Beatmungs-
gerdte unterscheiden sich erheblich z.B. in Triggerverhalten,
Druckstabilitdt, Flussaufbau u.a., sodass bei formal gleicher
Einstellung klinisch relevante Unterschiede in der Beatmung re-
sultieren kénnen [56,78-80,137-141]. Der Austausch von
Beatmungsgerdten auf einen anderen Typ oder die Umstellung
des Beatmungsmodus soll deshalb unter stationdren Bedingun-
gen erfolgen. Verdnderungen der Beatmungsparameter sind
nur unter drztlicher Verantwortung mit ausreichender Beat-
mungsexpertise zuldssig.

4.3.2 Sauerstoffbeimischung

Die Sauerstoffbeimischung sollte nach den technischen Vorga-
ben des jeweiligen Beatmungsgerates erfolgen. Dies ist entwe-
der iber einen Einlass am Gerdt oder tiber einen Adapter im Be-
atmungsschlauchsystem maglich. Ist am Beatmungsgerit eine
entsprechende Funktion zur Sauerstoffbeimischung als inspira-
torische Fraktion vorhanden, soll laut EU-Norm [44] die Sauer-
stofffraktion gemessen werden. In allen anderen Féllen ist die
Messung der Sauerstofffraktion nicht notwendig [44]. Die
Sauerstoffflussrate wird klinisch titriert. Eine Verdnderung des
Einspeiseortes verdandert auch die effektive Sauerstoffzufuhr.
Auch die Wahl des Ausatemsystems beeinflusst die effektive
Sauerstoffzufuhr. Bei einem offenen System ist die bendtigte
Sauerstoffflussrate in der Regel hdher als bei gesteuerten Aus-
atemventilen [53, 142-146]. Flowgesteuerte Demandsauer-
stoffsysteme sind nicht als Sauerstoffquelle zur Sauerstoffbei-
mischung einer Beatmung geeignet [147].

4.3.3 Weitere Funktionen

Gerateinterne Nutzungsstatistiken und Druck- und Flowauf-
zeichnungen sind niitzlich zur Beurteilung der Therapiequalitat
und -adhdrenz [68].

4.3.4 Partikelfilter

Geradteseitige Partikelfilter im Bereich des Lufteinlasses sind
notwendig. Filter im Auslassbereich des Gerdtes sind bei der
Nutzung in der Klinik zwingend erforderlich. Bei der auRerklini-
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schen Verwendung ist keine sichere Aussage zur Notwendigkeit
moglich, da entsprechende Untersuchungen fehlen. Die von
den Herstellern angegebenen Standzeiten sind sehr kurz und
basieren auf Messungen im Intensivbereich an invasiv beatme-
ten Patienten. Untersuchungen bei intubierten und beatmeten
Patienten zeigen, dass Standzeiten von bis zu 1 Woche ohne
Risiken fir die Patienten moglich sind [148]. Je nach Patienten-
situation ist daher ein Wechselintervall von 1-7 Tagen mog-
lich.

4.3.5 Hygienische Aufbereitung der Gerate

Vor einem Wiedereinsatz eines zuvor durch einen anderen Pa-
tienten genutzten Gerdtes ist eine hygienische Aufbereitung
des Gerdtes nach den Herstellerangaben zwingend notwendig.

4.3.6 Kapnometrie

Die Messung des endexspiratorischen CO, (PetCO,) wird in der
giiltigen EU-Norm als Méglichkeit zur Uberwachung der Exspi-
ration bei Beatmungsgerdten fiir vom Gerdt abhangige Patien-
ten genannt [44]. Bei restriktiven Erkrankungen ist die Uberein-
stimmung zwischen PetCO, und PaCO, deutlich besser als bei
solchen mit Lungenparenchymerkrankungen. Da die Messer-
gebnisse bei lungenkranken Patienten zudem nicht zuverldssig
mit dem PaCO, korrelieren, ist die Verwendung bei erwachse-
nen Patienten mit erkrankten Lungen in der Regel nicht zu
empfehlen [25,149]. Eine Ausnahme stellen Querschnittge-
ldhmte dar (vgl. Kap.14). Die Messung sollte im Hauptstrom-
verfahren durchgefiihrt werden. Die Verwendung von transku-
tanen CO,-Messgerdten ist fiir die auBerklinische regelmaRige
Anwendung mit der aktuell zur Verfligung stehenden Technik
nur in seltenen Ausnahmefillen indiziert, gleichwohl von tech-
nischer Seite her die transkutane Messung zuverldssig ist [150].

4.3.7 Hilfsmittel bei Husteninsuffizienz
Néheres siehe Kapitel 13.

5 Einleitung, Umstellung und Kontrolle
der auRerklinischen Beatmung

5.1 Was sind Beatmungszentren?

Bisher existiert keine klare Definition eines Beatmungszen-
trums. Die Leitlinie unterscheidet im Folgenden zwischen Wea-
ningzentrum und Zentrum fir auBerklinische Beatmung (Ex-
pertise in NIV bzw. in invasiver auRerklinischer Beatmung) (vgl.
» Abb. 2). Als Oberbegriff (mit unterschiedlicher Ausrichtung)
wird der Begriff Beatmungszentrum verwendet. Die folgenden
Definitionen verzichten bewusst auf Nennung von Berufsgrup-
pen. Bei Facharztbezeichnungen werden exemplarisch die
wichtigsten genannt.
Im Folgenden werden drei Typen von Beatmungszentren se-
mantisch unterschieden:
I.  Weaningzentrum (vgl. Kap.8.5)
Il. Zentrum fiir auBerklinische Beatmung mit Expertise in der
invasiven aufRerklinischen Beatmung
Il. Zentrum fiir auRerklinische Beatmung (Schwerpunkt NIV)
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Beatmungszentrum

»Weaningzentrum*® (vgl. Zentrum fir auRer-

Durchfiihrungsempfeh- klinische Beatmung

lungen der Leitlinie (neu)

~Prolongiertes Weaning“)

Schwerpunkt: auBer-

klinische Beatmung

- (Intensiveinheit)

- Station fir auBerklini-
sche Beatmung
(invasiv/nichtinvasiv)

Schwerpunkt: Weaning

- Intensiveinheit

- Weaningeinheit

- spezialisierte
Beatmungsstation

Zertifikat

Zertifikat
geplant

» Abb.2 Definition von ,,Beatmungszentrum®.

Im Weaningzentrum werden primar Patienten im und nach pro-
longiertem Weaning betreut; ggf. auch mit invasiver auRerkli-
nischer Beatmung. In Zentren fir auRerklinische Beatmung
(Gruppe IlI) werden primér nur Beatmungen neu eingeleitet,
hauptsdchlich nichtinvasiv ggf. auch invasiv (meist elektiv,
aber auch im Rahmen eines Notfalls); Zentren der Gruppe Il ha-
ben zusdtzlich einen Schwerpunkt in der Einleitung und Kon-
trolle von Patienten mit invasiver auRerklinischer Beatmung.
Eine Zertifizierung von Zentren fir auRerklinische Beatmung
ist berufspolitisch zukiinftig zu implementieren.

5.1.1 Was sind die Aufgaben eines Zentrums fir
auRerklinische Beatmung?

Die auBerklinische Beatmung soll um ein Zentrum fiir auRerkli-
nische Beatmung organisiert sein. Der auBerklinisch beatmete
Patient bendtigt dieses Zentrum fiir Einstellung, Kontrollen
und Optimierung der Beatmungstherapie sowie zur Notauf-
nahme im Falle einer Verschlechterung und als Ansprechpart-
ner fir das auBerklinische Pflegeteam und den behandelnden
niedergelassenen Arzt [151].

Erfolgloses Weaning (Gruppe 3c) (vgl. Kap.8.1, » Tab.5,
[152]) mit der Notwendigkeit zur kontinuierlichen oder inter-
mittierenden invasiven auBerklinischen Beatmung soll von ei-
nem Weaningzentrum attestiert und die auBerklinische Beat-
mung dort initiiert werden. Wenn die Verlegung hierhin nicht
zu realisieren ist, soll die Initiilerung der auRerklinischen Beat-
mung in enger Abstimmung mit einem Weaningzentrum erfol-
gen.

5.1.2 Welche Fachkompetenzen sind in den Zentren fiir
auRerklinische Beatmung erforderlich?

Aufgrund der komplexen Multimorbiditdt der Patienten sollte
neben der Kompetenz in Beatmungsmedizin jederzeit die erfor-
derliche fachspezifische Kompetenz wie zum Beispiel Palliativ-
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medizin, Neurologie oder Pddiatrie in die Behandlung einge-
bunden werden kénnen. Enge fachiibergreifende interdiszipli-
ndre Absprachen sind notwendig. Unabdingbar ist die Expertise
in der auRerklinischen Beatmung. Die gerdtespezifischen An-
forderungen ergeben sich aus den unten genannten Notwen-
digkeiten der Diagnostik bei Beatmungseinleitung oder Kon-
trollen.

5.2 Wo sollte eine Ersteinstellung erfolgen?

Die Ersteinstellung einer auBerklinischen Beatmung soll in ei-
nem Zentrum fir auBerklinische Beatmung erfolgen. Bei er-
folglosem Weaning mit der Notwendigkeit zur kontinuierlichen
oder intermittierenden invasiven auBerklinischen Beatmung
wird auf Kapitel 8 verwiesen. Auf die krankheitsspezifischen In-
dikationskriterien wird in den nachfolgenden Kapiteln detail-
liert eingegangen.

5.2.1 Welche Basisdiagnostik ist erforderlich?

Die initiale Basisdiagnostik beinhaltet eine allgemeine und die

spezielle Anamnese der ventilatorischen Insuffizienz sowie

eine korperliche Untersuchung. An technischer Basisdiagnostik

sind folgende Untersuchungen erforderlich:

= Elektrokardiografie (EKG)

= Blutgasanalysen am Tage sowie in der Nacht unter Raum-
luftbedingungen, bzw. bei Langzeitsauerstofftherapie mit
der entsprechenden verordneten Sauerstoffflussrate

= Lungenfunktion (Spirometrie, Ganzkdrperplethysmografie,
ggf. atemmuskuldre Funktionsmessung [z.B. Py 1, Pimax])

= Basislabor

= Rontgen des Thorax, ggf. Vorbilder hinzuziehen

= Polygrafie, ggf. Polysomnografie

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

Weiterfiihrende Untersuchungen sind bei speziellen oder un-

klaren Erkrankungsbildern relativ hdufig erforderlich und sollen

daher vorgehalten werden:

= kontinuierliche nachtliche CO,-Messung, z.B.: transkutan
(PtcCO,) [25]

= Messung des HustenstoRes (vgl. Kap.13)

= Messung der Vitalkapazitat (VK) im Sitzen und Liegen

= Echokardiografie bei anamnestischen oder klinischen Hin-
weisen auf Links- oder Rechtsherzinsuffizienz, koronarer
Herzerkrankung oder Herzvitien

= Zwerchfellsonografie [153]

= endoskopische Verfahren (Laryngoskopie/Bronchoskopie)

= fiberendoskopische Evaluation des Schluckaktes [154]

Wiinschenswert, aber nicht flichendeckend verfiigbar, sind
mitarbeitsunabhangige Verfahren der Atemmuskelkraftmes-
sung [17]. Ebenso sind bei speziellen Fragestellungen neuro-
physiologische Untersuchung des Zwerchfells und N. phrenicus
als Alternative zur Sonografie anzustreben [155, 156]. Bei die-
sen Fragestellungen sollte die Einbindung neurologischer/neu-
rophysiologischer Kompetenzen friihzeitig erfolgen und die Ko-
operation mit einem Neuromuskuldren Zentrum gesucht wer-
den.
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5.2.2 Wie erfolgt die Einstellung der Beatmung?

5.2.2.1 Wer stellt die Beatmung ein?

Die Einleitung erfolgt verantwortlich durch einen Arzt; dies
kann auch delegiert werden an Atmungstherapeuten, Fachpfle-
gekrédfte oder andere speziell geschulte medizinische Assis-
tenzberufe. Eine rdumliche Anwesenheit des Arztes ist bei ge-
eigneten Kommunikationswegen (Telefon/Telemonitoring)
nicht zwingend erforderlich. Die Indikation zur Beatmung und
die Auswahl des Beatmungszubehdors (Gerat, Maske, Tubus,
etc.) liegen im Verantwortungsbereich des Arztes bzw. des
Zentrums fiir auBerklinische Beatmung und richten sich nach
der zugrunde liegenden Erkrankung. Eine eigenverantwortliche
Einstellung durch Mitarbeiter von Gerateprovidern ist abzuleh-
nen. Die Gesamtverantwortung fiir diesen Prozess liegt beim
Arzt. In Zukunft konnten Verfahren der Telemedizin zur arztli-
chen Konsultation Anwendung finden, wie sie aktuell auch im
intensivmedizinischen Bereich etabliert werden [157]; jedoch
besteht hier noch Forschungsbedarf, wie die entsprechende
Umsetzung gestaltet werden soll [12].

5.2.2.2 Was soll bei der Einstellung beachtet werden?

Der Grad der Uberwachung bei der Ersteinleitung richtet sich
nach der Grunderkrankung und dem Schweregrad. Insbesonde-
re bei sehr hohem Ausgangs-PCO, kann es wéhrend der Einlei-
tungsphase zu einem schnellen Schlafeintritt mit REM-Rebound
kommen, der dann bei technischen Beatmungsproblemen, wie
z.B. einer Beatmungsschlauchdiskonnektion, zu bedrohlichen
Hypoventilationen fiihren kann. Ergdnzend sind eine Puls- und
Blutdruckkontrolle, Oxymetrie und/oder PtcCO,-Bestimmung
sowie eine Messung der Atemzugvolumina, optimal mit opti-
scher Darstellung der Beatmungskurven, notwendig, um hie-
raus die Effektivitdt der atemmuskuldren Entlastung abschat-
zen zu kénnen.

5.2.2.3 Welche Untersuchungen sind bei der Einstellung
erforderlich?

Im Verlauf der Ersteinstellung soll die Effektivitdt der Beatmung
mittels Bestimmung des PCO, unter Spontanatmung und unter
Beatmung, ergdnzt um nachtliche Messungen, erfolgen. Zur
nichtlichen Uberpriifung der Beatmung eignen sich je nach Er-
krankungsbild auch in Kombination folgende Verfahren:

= PtcCO,

= Polygrafie/Pulsoxymetrie

= Polysomnografie

= punktuelle Blutgasanalysen

Eine normale Sauerstoffsdttigung unter Raumluftbedingungen
schlieBt eine Hypoventilation nicht aus. Der Parameter, der die
Qualitdt der Ventilation am besten abbildet, ist der PCO, [29,
158,159]. Der Goldstandard zur Messung des CO, ist die BGA
und somit der PaCO,. Die Entnahme der Blutgasanalyse kann
jedoch den Schlaf des Patienten stéren und hierdurch mogli-
cherweise den CO,-Wert absenken. Die PtcCO,-Messung bietet
den Vorteil der nichtinvasiven kontinuierlichen CO,-Bestim-
mung, bietet jedoch ohne fehlende Kalibration mit dem PaCO,
keine zuverldssigen Absolutwerte, sodass die relative Verdnde-
rung als Diagnosekriterium herangezogen wird [25]. Die end-ti-
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dale CO,-Messung ist problematisch, da sie bei Leckagen (v.a.
unter NIV) und bei Ventilations-Perfusions-Stérungen den tat-
sachlichen PaCO, unterschétzen kann [25,29,160,161].

5.2.2.4 Was sind die Ziele der Beatmung?

Ziel der Beatmung ist grundsétzlich die Verbesserung der
Symptome und damit der Lebensqualitat. Eine Verlangerung
der Lebenserwartung wird bei vielen Krankheitsbildern er-
reicht. Diese Ziele werden erreicht durch die Therapie der al-
veoldren Hypoventilation (Atempumpinsuffizienz) und damit
durch eine Reduktion des konsekutiv erhhten PaCO,.

5.2.2.5 Wie werden diese Ziele erreicht?

Diese Ziele werden durch eine ausreichende Augmentierung
der alveoldren Ventilation erreicht. Hierbei weist das inspirato-
rische Druckniveau je nach zugrunde liegender Erkrankung eine
groBe Spanne auf [59,75,76]. Die Entlastung der Atemmusku-
latur unter der NIV definiert sich Gber den Entlastungsgrad
(Qualitdt der Beatmung) und Uber die Dauer der NIV-Anwen-
dung (Quantitdt) innerhalb von 24 Stunden. Insgesamt sollte
die Entlastung idealerweise auch zu einer Normalisierung oder
zumindest zu einer Reduktion des PCO, am Tage fihren.
Grundsétzlich ist auch die Beatmung am Tage effektiv [162],
die nachtliche NIV ist jedoch vorzuziehen. Bei ausgepragter
Uberlastung der Atemmuskulatur kann eine Kombination von
ndchtlicher Beatmung und Beatmung am Tage indiziert sein
[163]. Ob bei jedem Patienten ausschlieBlich eine kontrollierte
Beatmung zur maximalen CO,-Reduktion fihrt, ist unklar, da
auch assistierte Beatmungsverfahren therapeutische Effekte
haben und eine CO,-Reduktion nach sich ziehen kénnen [76,
79,164].

5.2.2.6 Ist eine Kombination mit Sauerstoff erforderlich?
Sollte auch nach optimierter Ventilation unter Anwendung
ausreichend hoher Beatmungsdriicke und Beseitigung der
Hypoventilation die Sauerstoffsdttigung (SpO,) unter 90 % blei-
ben oder ein arterieller Sauerstoffpartialdruck (PaO,) von <55
mmHg unter Therapie bestehen, ist die zusatzliche Sauerstoff-
applikation indiziert [165]. Die krankheitsspezifischen Beson-
derheiten der Beatmungseinstellung werden in den einzelnen
Kapiteln behandelt.

5.3 Welche Kontrollen sind in welchen
Zeitabstanden erforderlich?

Es gibt keine wissenschaftlichen Daten, welche zeigen, wie hau-
fig auRerklinisch beatmete Patienten kontrolliert werden soll-
ten. Die bisher publizierten Meinungen hierzu nennen Inter-
valle von wenigen Wochen bis hin zu einem Jahr [166,167].
Aufgrund hdufig notwendiger Adaptionen in der Anfangszeit
der auBerklinischen Beatmung empfiehlt diese Leitlinie die
erste Kontrolluntersuchung mit néchtlicher Diagnostik inner-
halb der ersten 4-8 Wochen nach NIV-Einleitung [168, 169].
Bei schlechter Therapie-Adhérenz kénnen wiederholte Kon-
trollen sinnvoll sein. Bei fehlender Therapieeffektivitat auf-
grund mangelnder Therapie-Adhdrenz trotz optimaler Thera-
pieeinstellung sollte die Beatmung beendet werden. Diese Ent-
scheidung liegt allein beim verantwortlichen Arzt. Grundsatz-
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lich empfehlen sich Kontrollen mindestens 1-2x jahrlich, ab-
hdngig von Art, Stabilitdt und Progression der zugrunde liegen-
den Erkrankung sowie der Qualitdt der bisher erreichten Ein-
stellung. Bei rascher Progredienz der zugrunde liegenden Er-
krankung kénnen kiirzere Kontrollintervalle erforderlich sein.

5.4 Wo und wie sollen diese Kontrollen
durchgefiihrt werden?

Grundsatzlich wird eine Kontrolle der auBerklinischen Beat-
mung bisher stationdr durchgefiihrt. Insbesondere steht hier
die ndchtliche Kontrolle der Beatmungseffektivitdt im Vorder-
grund. Allerdings sind die Versorgungsstrukturen heute einem
Wandel unterzogen. In diesem Sinne ist eine sektoreniibergrei-
fende Betreuung auRerklinisch beatmeter Patienten grundsatz-
lich wiinschenswert. Vor diesem Hintergrund wird gegenwartig
die Frage diskutiert, ob auch ambulante Kontrollen einer auRRer-
klinischen Beatmung maglich sind. Hier besteht zum einen die
Maoglichkeit der Kontrolle in NIV-Ambulanzen im Zentrum fir
auBerklinische Beatmung, aber auch die der Kontrolle im haus-
lichen Setting durch den Arzt mit entsprechender Expertise.
Allerdings fehlen hierzu wissenschaftliche Daten. Vor dem Hin-
tergrund der Patientensicherheit sollten daher dringend wis-
senschaftliche Studien zu diesem Punkt durchgefiihrt werden.
Die aktuelle Leitlinie verweist zudem auf bereits laufende
Modellversuche (weitere Informationen unter www.digab.de).
Eine generelle Empfehlung zur ambulanten Kontrolle kann in
der aktuellen Leitlinie aber noch nicht ausgesprochen werden.
Die Kontrolluntersuchung soll ergdnzend zu den unter Kapi-
tel 5.2.1 genannten Untersuchungen folgendes enthalten:
= Beurteilung der Adhdrenz zur Therapie
= Beurteilung des klinischen Beatmungserfolges
= Nebenwirkungen der Beatmung (u.a. Maskenprobleme,
Nasenschleimhautprobleme)
= Uberpriifung des Beatmungssystems (z. B. Beatmungsein-
stellung, Befeuchtungseinheit, Beatmungszugang, Zubehor)
= Uberpriifung der nichtlichen Beatmungseffektivitit

Davon unbenommen sind die technischen Uberpriifungen im
Rahmen des Medizinproduktgesetzes, die in der Regel durch
die Gerateprovider erfolgen.

5.5 Was ist bei einem Wechsel von Beatmungsgerat
oder -zugang zu beachten?

Der Austausch baugleicher Beatmungsgerdte unter Beibehal-
tung aller Parameter kann auRerklinisch erfolgen. Unterschied-
liche Gerdte, auch desselben Herstellers, sind jedoch nicht
gleichwertig [79,140,168,170] (vgl. Kap.4) und sollen daher
unter kontrollierten Bedingungen im Rahmen eines stationdren
Aufenthaltes und in einem Zentrum fiir auBerklinische Beat-
mung gegeneinander ausgetauscht werden, um die Qualitét
der Beatmungstherapie nicht zu mindern.

Der Wechsel auf andere Trachealkaniilenmodelle [171] und
Beatmungsmasken [88] kann die Qualitdt der Beatmung erheb-
lich beeinflussen und darf daher nur in Zusammenarbeit mit
einem Zentrum fiir auRerklinische Beatmung, ggfs. stationdr,
erfolgen. Bei dem Wechsel des Trachealkaniilentyps soll eine
endoskopische Lage-Kontrolle der neuen Kaniile erfolgen, um
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Fehllagen mit trachealen Friih- und Spatkomplikationen zu ver-
meiden.

5.6 Verschlechterung des Gesundheitszustandes

Mit allen Personen, die in die weitere Betreuung eingebunden
werden, sollen MaRnahmen besprochen werden, die bei einer
akuten Verschlechterung des Gesundheitszustandes des Pa-
tienten durchzufiihren sind. Dieser MaBnahmenplan sollte das
Vorgehen bei Notfallsituationen (atemerleichternde Stellun-
gen, Sauerstoffgabe, Kaniilenwechsel, Sekretmanagement,
Medikamente (z.B. Antibiotika), Notruf etc.) in Stufen enthal-
ten, sich aber auch an den Wiinschen und Vorgaben des Patien-
ten orientieren. Idealerweise sollten alle weiteren MaBnahmen,
die vom Patienten gewiinscht oder abgelehnt werden, in einer
Patientenverfligung festgehalten werden [172-179].

EMPFEHLUNGEN

= Die Einstellung der auBerklinischen Beatmung soll in
einem Zentrum fiir auRerklinische Beatmung erfolgen.

= Die Beatmung soll die Symptome der Hypoventilation
tiber eine Reduktion des PCO, verbessern.

= Nach Erreichen der bestmdglichen Ventilation sind die
Kriterien flr eine zusatzliche Langzeitsauerstofftherapie
zu Uberprifen.

= Die erste Beatmungskontrolle soll kurzfristig erfolgen
und umfasst den Therapieerfolg anhand subjektiver,
klinischer und messtechnischer Parameter.

= Modifikationen der Beatmung (Beatmungseinstellun-
gen, Beatmungszugang) diirfen nur auf drztliche An-
weisung durchgefiihrt werden.

= Baugleiche Gerdte konnen mit identischer Einstellung
getauscht werden. Nicht baugleiche Gerdte sollen unter
kontrollierten Bedingungen getauscht werden.

= Bei Wechsel des Trachealkaniilen-Modells soll eine
endoskopische Kontrolle der korrekten Trachealkanii-
len-Lage erfolgen.

6 Organisation der auRerklinischen
Beatmung

Eine auRerklinische Beatmung soll den medizinischen Erforder-
nissen genligen und den Bedirfnissen und Wiinschen des be-
troffenen Patienten entsprechen. Hierfiir sollen sowohl der
Pflegeumfang als auch die Hilfsmittelausstattung bedarfsge-
recht an das jeweilige Krankheitsbild und die Féhigkeiten des
Betroffenen angepasst werden. Besonders zu beachten sind
hierbei die Beatmungsdauer, der Beatmungszugang und ggfs.
die Einbeziehung von Angehdrigen. Dies ist nur durch eine
multiprofessionelle und auch sektorenlibergreifende Koopera-
tion und Koordination aller beteiligten Akteure mdoglich. Bei-
spielhaft sollen die in der Literatur beschriebenen Diskrepanzen
zwischen den im Beatmungszentrum verordneten und im au-
Rerklinischen Bereich ermittelten Beatmungseinstellungen ver-
mieden werden [48, 180].
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Die Organisation einer auBerklinischen Beatmung ist stark
abhangig davon, welcher Beatmungszugang gewdhlt wird.
Wdhrend Patienten ohne motorische Einschrdnkung ihre zu-
meist ndchtliche NIV weitgehend selbst durchfiihren kénnen,
benotigen Betroffene mit korperlicher Behinderung unter Um-
standen umfangreiche Unterstiitzung bis hin zur stdndigen An-
wesenheit von Betreuungspersonen bei lebenserhaltender kon-
tinuierlicher NIV. Die Anforderungen an die Einleitung einer in-
vasiven auRerklinischen Beatmung sind grundsétzlich komple-
xer. Dies betrifft insbesondere das Uberleitmanagement aus
der Klinik [108,181] sowie die Qualifikation der betreuenden
Pflegekrafte. Insbesondere sind hierbei die Empfehlungen fir
die fachpflegerische Versorgung (vgl. Kap.7) und die Besonder-
heiten bei der Uberwachung (vgl. Kap.6.8) zu beriicksichtigen.

6.1 Welche Versorgungsformen stehen fiir die
auRerklinische Beatmung zur Verfiigung und
wodurch unterscheiden sich diese?

Fiir Betroffene mit auRerklinischer Beatmung stehen folgende

Wohnformen zur Verfiigung:

= zu Hause, entweder vollstdndig autonom oder mit Unter-
stlitzung durch einen spezialisierten ambulanten Pflege-
dienst bzw. durch eine personliche Assistenz

= ambulant betreute Wohngemeinschaften fiir Menschen mit
Beatmung bzw. Intensivpflegewohngemeinschaften

= stationdre Pflegeeinrichtungen mit einem Schwerpunkt in
auRerklinischer Beatmungspflege

Dabei werden folgende Versorgungsformen unterschieden:

= assistive Versorgung: Die Versorgung durch ungelernte
Hilfskréfte, Laienhelfer, Assistenten, oder Angehérige wird in
der Regel als Hilfestellung ohne Beteiligung examinierter
Pflegekrafte in Anspruch genommen. Der Schwerpunkt liegt
in der Unterstiitzung einer selbstbestimmten Lebensfiih-
rung. Die assistive Versorgung kann in Form des Arbeitge-
bermodells/personlichen Budgets in Anspruch genommen,
durch Angehorige erbracht, oder durch eine Kombination
von Pflegedienst und Arbeitgebermodell realisiert werden
(vgl. Kap.7.7 und Kap.7.8).

= fachpflegerische Versorgung: Die Versorgung wird durch ei-
nen ambulanten Pflegedienst oder eine stationdre Pflege-
einrichtung unter Einsatz von qualifiziertem examinierten
Pflegepersonal gewdhrleistet (vgl. Kap. 7).

Die Entscheidung, ob entweder eine assistive oder fachpflege-
rische Versorgung in der eigenen Hauslichkeit, einer Wohnge-
meinschaft oder stationdren Pflegeeinrichtung in Frage
kommt, obliegt dem Betroffenen bzw. dem gesetzlichen Be-
treuer nach entsprechender Aufklarung und Beratung durch
den erstverordnenden Arzt [182,183]. Die auRerklinische
Wohn- und Versorgungsform kann zudem vom Schweregrad
der Erkrankung, der Komplexitdt der Versorgung, den bauli-
chen Gegebenheiten (Barrierefreiheit) sowie den regionalen
auRerklinischen Angeboten abhangig sein.

Der erstverordnende Klinikarzt ist fiir die Organisation der
auBerklinischen medizinischen und pflegerischen Versorgung
verantwortlich und zwar bis zum Zeitpunkt der Ubernahme
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durch den im ambulanten Bereich weiterbehandelnden Arzt
(Allgemeinmediziner und/oder andere Fachérzte; vgl. Kap.6.6).
Der Patient darf nach Ersteinleitung einer auRerklinischen Beat-
mung erst aus der Klinik entlassen werden, wenn die anschlie-
Rende Versorgung vollstandig gewdhrleistet und finanziert ist.
Die Uberleitung in die auRerklinische Versorgung gestaltet sich
umso umfangreicher, je abhangiger ein Patient vom Beat-
mungsgerat und je geringer dessen Autonomie ist [108]. Unter
Umstdnden kann dieser Prozess einige Wochen in Anspruch
nehmen.

EMPFEHLUNG

= |Im Hinblick auf Lebensqualitat und -perspektive sollten
sowohl die geeignete Wohnform (eigene Hauslichkeit,
Wohngemeinschaft oder stationare Pflegeeinrichtung)
als auch die geeignete Versorgungsform (autonome vs.
assistive oder fachpflegerische Betreuung) gemeinsam
mit dem Betroffenen ermittelt werden und sich neben
den medizinischen Erfordernissen auch an dessen Wiin-
schen und Beddrfnissen orientieren.

6.2 Welche Aufgaben ibernimmt das Zentrum fiir
auRerklinische Beatmung vor und nach Entlassung
des Patienten?

Mit der Entlassung aus dem klinischen Bereich wird die Beat-
mung des Patienten zur auRerklinischen Beatmung. Idealerwei-
se organisiert ein spezialisiertes Zentrum fiir auRerklinische Be-
atmung (vgl. Kap.5.1) das Entlassmanagement und legt in Ab-
sprache mit den an der auRerklinischen Versorgung beteiligten
Akteuren den Entlassungszeitpunkt fest. Das Zentrum fiir au-
Rerklinische Beatmung steht auch nach der Entlassung fiir Pa-
tienten und Angehorige sowie fiir den auBerklinisch zustandi-
gen Arzt, den Pflegedienst, einbezogene Therapeuten und den
Gerateprovider beratend zur Verfligung. Dariiber hinaus wer-
den im Beatmungszentrum die regelmaRigen Kontrolluntersu-
chungen durchgeftihrt. Fiir die Notfallversorgung sollten zu-
sdtzlich wohnortnahe regionale Kliniken in die Versorgung mit
eingebunden werden.

EMPFEHLUNG

= Die auRerklinische Beatmung sollte von einem Zentrum
fur auBerklinische Beatmung mit entsprechender
Expertise initiiert werden und nach Krankenhausent-
lassung um ein solches Zentrum organisiert sein
(vgl. Kap.5).
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6.3 Was ist vor der Entlassung eines beatmeten
Patienten in den auBerklinischen Bereich zu
beachten?

Die Ubergangsphase aus dem klinischen in den auRerklinischen

Bereich ist sehr vulnerabel [48], insbesondere bei invasiver au-

Rerklinischer Beatmung. Entlassungsvoraussetzungen aus der

Klinik sind:

= nachweislich gepriifte Moglichkeit zur Umstellung auf eine
NIV bei Patienten mit erfolglosem Weaning nach Intensiv-
therapie (Weaningkategorie 3c), insbesondere bei intermit-
tierender Beatmung (vgl. Kap.8.1)

= Stabilitdt von Grund- und Begleiterkrankung(-en) [184]

= stabile und komplikationsfreie Beatmungssituation an dem
fur die auBerklinische Beatmung vorgesehenen Beatmungs-
gerdt

= stabiles Tracheostoma; in der auBerklinischen Versorgung
ist aus Griinden der Sicherheit ein epithelisiertes Tracheo-
stoma zu bevorzugen. Bei einem dilatativ angelegten
Tracheostoma soll nachweislich ein sicherer Kaniilenwechsel
allein durch Pflegekrafte méglich sein (vgl. Kap.4.2.2).

= erteilte Kosteniibernahme fiir die Pflege und Hilfsmittelver-
sorgung

= Versorgung mit allen notwendigen Gerdten, Hilfsmitteln
und Materialien und Vorhandensein dieser Hilfsmittel zum
Zeitpunkt der Entlassung

= Terminvereinbarung zur ersten Nachuntersuchung in einem
Zentrum fir auRerklinische Beatmung (vgl. Kap.5.1)

Falls sich der Betroffene noch nicht in einer fir ihn optimalen
Funktions- und Leistungsfdhigkeit befindet, sollten vor einer
Entlassung in den auRerklinischen Bereich (frith-) rehabilitative
MaRnahmen erwogen werden [183].

QUALITATSINDIKATOREN

= Bei Patienten mit erfolglosem Weaning (Weaningkate-
gorie 3c) ist die Umstellung auf eine nichtinvasive
Beatmung gepriift und die Erfolglosigkeit in der Akte
dokumentiert worden.

= Der Patient ist mit entsprechend tiberpriifter Anpas-
sung der Beatmungsparameter vor Entlassung auf das
fur die auBerklinische Beatmung vorgesehene Beat-
mungsgerat umgestellt worden.

= Der Termin zur ersten Kontrolluntersuchung im Zen-
trum fiir auRerklinische Beatmung ist vor der Kranken-
hausentlassung festgelegt worden und im Arztbrief
vermerkt.
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EMPFEHLUNGEN

= Vor der Entlassung soll sich der Patient in einer stabilen
Situation befinden.

= Die Kosteniibernahme fiir Pflege- und Hilfsmittelver-
sorgung soll vor der Entlassung aus der Klinik gewahr-
leistet sein.

= Die Nachbetreuung in einem Zentrum fiir auBerklini-
sche Beatmung soll vor der Entlassung organisiert sein.

6.4 Das Uberleitmanagement stellt eine besondere
Herausforderung dar. Wie ist es zu organisieren?

Das komplexe Entlassmanagement bei auRerklinischer Beat-

mung liegt im Verantwortungsbereich der entlassenden Klinik

(vgl. §39 Sozialgesetzbuch (SGB) V). Die auRerklinische Versor-

gung des beatmeten Patienten soll vor der Krankenhausentlas-

sung vollstandig organisiert sein; idealerweise durch ein multi-

professionelles Uberleitmanagement-Team. Das Uberleitmana-

gement-Team sollte eng mit dem Patienten bzw. seinem ge-

setzlichen Betreuer und den Bezugspersonen bzw. Angehéri-

gen kooperieren und sich wie folgt zusammensetzen [183]:

= koordinierender Uberleitmanager (z.B. Arzt, Atmungsthera-
peut oder Casemanager mit umfangreicher Erfahrung in
auRBerklinischer Beatmung)

= behandelnde Arzte (klinisch und auRerklinisch)

= Pflegeteam (klinisch und auBerklinisch)

= Gerdteprovider

= Sozialarbeiter, ggf. Sozialpddagogen

= ggf. Therapeuten

= Kostentrdger

Im Uberleitprozess, der iiblicherweise 2-3 Wochen in An-
spruch nimmt [108] - unter Umstdnden aber auch langer dau-
ern kann - ist die friihzeitige Planung des definitiven Entlas-
sungstermins fiir die weitere Koordination der verschiedenen
Akteure und zur Sicherstellung der auRerklinischen Versorgung
von besonderer Bedeutung [183]. Der Patient hat dabei An-
spruch auf eine unabhédngige, umfassende und neutrale Bera-
tung, verbunden mit dem Hinweis auf entsprechende Selbst-
hilfeorganisationen, da Gesprdache mit Betroffenen sehr hilf-
reich fiir die Akzeptanz und die Gestaltung des Alltags sein kon-
nen. Die Beratung darf nicht im direkten Zusammenhang mit
dem Uberleitmanagement stehen, sondern soll dem Betroffe-
nen bereits im Vorfeld eine Ubersicht iiber die verschiedenen
Wohn- und Versorgungsformen geben. Fiir den hochkomple-
xen Uberleitprozess wird der Einsatz von Checklisten (soge-
nannte Uberleitbégen) empfohlen. Solche Assessmentinstru-
mente konnen (ber die DIGAB e.V. oder den Medizinischen
Dienst der Krankenkassen angefordert werden.

Im Folgenden sind die Mindestanforderungen an eine ord-
nungsgemaRe Uberleitung aufgefiihrt, die vor Entlassung ab-
gearbeitet, im Arztbrief ausgefiihrt und dem Patienten bei der
Entlassung mitgegeben werden sollen. Checklisten zur Unter-
stiitzung des Uberleitprozesses sollen sich an diesen Mindest-
anforderungen orientieren:
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= Diagnosen und Therapieziele

= Entlassmedikation inklusive Bedarfsmedikation

= Hinweise auf in der Klinik vor Entlassung verwendete Medi-
kamente, insbesondere Sedativa, Analgetika und Antibiotika

= Ergebnisse von Screeninguntersuchungen hinsichtlich
multiresistenter Erreger

= Empfehlungen und Zeitintervalle zu klinischen Nachunter-
suchungen inklusive Vereinbarung des ersten Kontrollter-
mins im Zentrum fiir auBerklinische Beatmung

= geplante Wohn- und Versorgungsform

= Versorgungsumfang (Anwesenheitszeiten der Pflege)

= Zeitrahmen und Inhalte der PflegemaRnahmen

= technische Ausstattung zur Beatmung und Uberwachung
inkl. Zubehdr (vgl. Kap.4)

= Art des Beatmungszugangs, Reinigungs- und Wechselinter-
valle

= Beatmungsmodus unter Angabe sdmtlicher Parameter

= Beatmungsdauer bzw. Dauer moglicher Spontanatmungs-
phasen

= Sauerstoffflussrate widhrend Beatmung und Spontanatmung

= MaRBnahmen zum Sekretmanagement

= Applikation inhalativer Medikamente

= Bedarfsplanung der Erndhrung

= Informationen iiber das an der Versorgung beteiligte soziale
Umfeld des Patienten

= psychosoziale Begleitung des Patienten und ggf. der
Angehdrigen

= MaBnahmen zur Physiotherapie, Logopéddie und Ergo-
therapie

= MaBnahmen zu Patienten- und Angehérigenschulung

= weitere Hilfsmittel, z. B. Rollator, Toilettensitzerh6hung,
Pflegebett, Kommunikationshilfe, Verbrauchsmaterial,
Kontinenzartikel, Wundmanagement etc.

QUALITATSINDIKATOR
= Der Patient erhdlt zur Entlassung einen Arztbrief mit
den oben aufgefiihrten Informationen.

EMPFEHLUNGEN

= Die auRerklinische Versorgung des beatmeten Patien-
ten soll vor der Entlassung vollstdndig organisiert sein.

= Das Entlassmanagement soll von einem Uberleitteam in
Verantwortung der behandelnden Klinik anhand einer
Checkliste organisiert werden.

= Der Patient bzw. sein gesetzlicher Betreuer sollen nach-
vollziehbar (z.B. unter Verwendung entsprechender
Aufkldrungsbogen) tiber die in Frage kommenden Ver-
sorgungsmoglichkeiten aufgeklart werden.
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6.5 Wer ist an der auRerklinischen Versorgung
beteiligt?

An der Versorgung eines beatmeten Patienten auBerhalb der

Klinik sollten folgende Akteure beteiligt sein:

= Arzte (Allgemeinmediziner und/oder andere Fachirzte)

= ggf. auBerklinisches Pflegeteam (fachpflegerisch/assistiv;
vgl. Kap.6.1 und Kap.7)

= Gerdteprovider zur Ausstattung mit den verordneten Hilfs-
mitteln und zu deren technischen Kontrolle

= ggf. auBerklinisches therapeutisches Team (Logopéddie,
Ergotherapie, Physiotherapie, Sozialpddagogen, Pddagogen,
Psychologen)

= Kostentrdger

6.6 Welche besonderen Erfordernisse werden an
den Arzt im auBerklinischen Bereich gestellt?

Der weiterbetreuende niedergelassene Arzt tragt die Verant-
wortung fiir die ambulante medizinische Behandlung eines Pa-
tienten mit auRerklinischer Beatmung. Um den Patienten fach-
lich beraten und Therapieziele formulieren zu kdénnen, sind
Kenntnisse iber den zu erwartenden Krankheitsverlauf, die
Prognose und die pflegerischen und therapeutischen Manah-
men erforderlich. Der Arzt soll daher Erfahrungen auf dem Ge-
biet der auBerklinischen Beatmung aufweisen kénnen und er
soll Hausbesuche durchfiihren. Bei entsprechender Qualifika-
tion kann zum Beispiel ein Allgemeinarzt diese Aufgabe (ber-
nehmen, ebenso ein Pneumologe, ein Andsthesist, ein Padiater,
ein Neurologe, ein Internist, bzw. ein Facharzt mit intensivme-
dizinischer Weiterbildung und somit Beatmungserfahrung.
Wenn die erforderliche drztliche Expertise nicht vorhanden ist,
soll das betreuende Zentrum fir auRerklinische Beatmung in-
volviert werden und beratend tdtig sein. Die arztliche Versor-
gung kann auch von einem Arzteteam verschiedener Fachrich-
tungen je nach Krankheitsbild gemeinsam Gbernommen wer-
den. Zukinftig konnten sektoreniibergreifende arztliche Ver-
sorgungsnetzwerke durch intersektorale telemedizinische An-
gebote wie z.B. Telekonsultationen unterstitzt werden.

EMPFEHLUNGEN

= Der niedergelassene Arzt soll die Verantwortung fir
die ambulante Behandlung eines Patienten mit auRer-
klinischer Beatmung Gibernehmen.

= Das betreuende Zentrum fiir auBerklinische Beatmung
soll bei Bedarf involviert werden und beratend zur Ver-
figung stehen.

6.7 Welche besonderen Erfordernisse werden an das
Pflegeteam im auBerklinischen Bereich gestellt?

Wegen der besonderen Herausforderung und der Ubernahme
weitreichender Verantwortung sind die Anforderungen an die
Pflege ausfiihrlich in Kapitel 7 beschrieben.

741

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



@ Thieme

6.8 Welche besonderen Anforderungen bestehen
an die Gerdteprovider in Bezug auf die Hilfsmittel
zur Beatmung?

Der Gerdteprovider ist fir die Ersteinweisung in das Beat-
mungsgerat inklusive samtlichen Zubehors (z. B. Sauerstoffver-
sorgung, Atemgasbefeuchtung) sowie der Uberwachungsgera-
te (Monitoring) verantwortlich. Weiterhin steht er bei techni-
schen Problemen als primarer Ansprechpartner zur Verfiigung.
Ein zugelassener Geréteprovider soll iber eine entsprechende
Qualifikation verfiigen.

Die Einweisungen sollen unter Berlicksichtigung der derzeit
gliltigen Vorgaben im Medizinproduktegesetz (MPG) und in der
Medizinprodukte-Betreiberverordnung (MPBetreibV) erfolgen.
Die vom Hersteller vorgegebenen Funktionskontrollen, War-
tungsintervalle und sicherheitstechnischen Untersuchungen
sind einzuhalten. Der beauftragte Gerateprovider soll eine
standige Erreichbarkeit und eine zeitnahe und bedarfsgerechte
Versorgung gewdhrleisten [183,185,186]. Bei technischen
Problemen mit dem Beatmungsgerat soll eine Problemlésung
innerhalb von 24 Stunden moglich sein.

Meldepflichtige Vorgdnge missen dem Sicherheitsbeauf-
tragten des liefernden Gerdteproviders und dem Bundesinstitut
fur Arzneimittel und Medizinprodukte (BfArM) gemeldet wer-
den. Dazu zihlen Funktionsstérungen, Ausfille, jede Anderung
der Merkmale oder der Leistung sowie jede unsachgemdRe
Kennzeichnung des Medizinproduktes oder dessen Gebrauchs-
anweisung, die direkt oder indirekt zum Tode oder zur schwer-
wiegenden Verschlechterung des Gesundheitszustandes eines
Patienten, Anwenders oder einer anderen Person gefiihrt ha-
ben oder hatten fihren kénnen.

EMPFEHLUNG

= Der Gerdteprovider soll Gerdteeinweisungen nach
Medizinproduktegesetz durchfiihren und eine standige
Erreichbarkeit mit zeitnaher und bedarfsgerechter Ver-
sorgung gewahrleisten.

6.9 Welchen Bedarf an Heilmitteln gibt es und
welche Anforderungen werden an die Therapeuten
gestellt?

Heilmittel sind medizinische Dienstleistungen, die von Ver-
tragsdrzten verordnet und von speziell ausgebildeten Thera-
peuten erbracht werden. Zu den Heilmitteln zahlen folgende
MaRnahmen:

= physikalische Therapie

= Stimm-, Sprech- und Sprachtherapie

= Ergotherapie

Die Verordnung von Heilmitteln wird in der Heilmittel-Richtli-
nie des Gemeinsamen Bundesausschusses geregelt. Ambulante
Physiotherapie, Logopddie und Ergotherapie kdnnen die Patien-
tenautonomie unterstiitzen, eine Symptomlinderung bewirken
und unter Umstanden Weaningpotenzial férdern. Hier soll be-
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reits im Zuge des Uberleitmanagements an die Weiterfiihrung

der notwendigen Therapien im auRerklinischen Bereich unter

Berlicksichtigung der regionalen Gegebenheiten und Angebote

gedacht werden. Hierbei sollte eine zeitnahe Fortsetzung der

Therapien angestrebt werden. Die Verordnung erfolgt durch

den niedergelassenen Arzt.
Folgende Therapieschwerpunkte sind bei Patienten mit au-

Rerklinischer Beatmung sinnvoll:

= Ergotherapie, die auf funktioneller Ebene arbeitet oder auf
der sensomotorisch-perzeptiven Ebene.

= Gezielte Sprech-, Stimm- und Schlucktherapie bei Patienten
mit Trachealkaniile sowie bei aspirationsgefahrdeten
Patienten.

= Physiotherapie im Bereich Sekretmanagement sowie manu-
elle Therapie in Bezug auf physiologische Beweglichkeit und
weitere neurophysiologische und pneumologische Behand-
lungsverfahren.

Unter bestimmten Voraussetzungen kénnen fir Therapeuten
Hausbesuche erforderlich werden. Der behandelnde Therapeut
sollte Erfahrungen in der Therapie mit beatmeten und tracheo-
tomierten Patienten vorweisen kénnen. Sollten diese nicht vor-
liegen, wird der Erwerb einer entsprechenden Zusatzqualifika-
tion empfohlen. Entsprechende Kurse sind derzeit in Entwick-
lung, wie zum Beispiel die Fortbildung zum ,Fachtherapeuten
fir Beatmung“ der DIGAB e. V.

Der Therapeut ist verpflichtet eine Einweisung in das jeweili-
ge Beatmungsgerdt vorzuweisen, wenn er eigenverantwortlich
ohne Beisein einer qualifizierten Pflegekraft mit beatmeten Pa-
tienten arbeitet. Zudem sind Kenntnisse im Bereich des endo-
trachealen Absaugens, des Trachealkaniilenmanagements, der
Sauerstoffapplikation sowie im Notfallmanagement erforder-
lich, um im Bedarfsfall entsprechend reagieren zu kénnen. Die-
se Besonderheiten bediirfen des Nachweises einer geeigneten
Fortbildung unter Beachtung einer drztlichen Delegationsver-
antwortung.

EMPFEHLUNG

= Physiotherapie, Logopddie und Ergotherapie sollten bei
entsprechender Indikation fester Bestandteil der ambu-
lanten Behandlung auBerklinisch beatmeter Patienten
sein und vom niedergelassenen Arzt in angemessener
Intensitat verordnet werden.

6.10 Welche Besonderheiten sind bei der
Uberwachung und Dokumentation der Beatmung
zu beachten?

Bei auRerklinischer lebenserhaltender nichtinvasiver Beatmung
und bei invasiver Beatmung sind die Beatmungsparameter (ein-
gestellte SOLL-Parameter) und Beatmungsmesswerte (gemes-
sene IST-Werte) sowie die Alarmgrenzen kontinuierlich zu
tiberwachen und mindestens einmal pro Schicht zu dokumen-
tieren. Verdnderungen der Beatmungsmesswerte sind nicht
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nur zu dokumentieren, sondern erfordern unter Umstdnden
eine Ursachenanalyse und ggf. situationsgerechtes direktes
Handeln.

Beatmungsparameter und Alarmgrenzen ergeben sich aus
einer drztlichen Verordnung; der Festlegung individueller, be-
darfsgerechter Alarmgrenzen sollte in diesem Zusammenhang
besondere Aufmerksamkeit geschenkt werden. Das ggf. vor-
handene Ersatzbeatmungsgerat soll ebenfalls einmal pro
Schicht auf Funktion und Richtigkeit der aktuellen Beatmungs-
parameter tberpriift werden. Das Ersatzgerdt soll patienten-
nah, funktionstlichtig, voreingestellt und am Stromnetz ange-
schlossen bereitstehen, um im Bedarfsfall direkt und ohne Pa-
tientengefdhrdung eingesetzt werden zu kénnen.

6.11 Wie ist bei klinischer Verschlechterung
beatmeter Patienten im auBerklinischen Bereich
zu verfahren?

Eine klinische Verschlechterung des Patienten bedarf einer
arztlichen Konsultation: Vital bedrohliche Situationen erfor-
dern die Alarmierung des zustandigen Rettungsdienstes sowie
das Einleiten addquater NotfallmaRnahmen; in allen anderen Si-
tuationen sollte der behandelnde niedergelassene Arzt hinzu-
gezogen werden, ggf. sein Vertreter (vgl. Kap.6.6). Patienten-
verfligungen sind in solchen Situationen ebenso zu beachten
wie grundsatzliche Therapieziele (vgl. Kap. 16). Das betreuende
Beatmungszentrum sollte den im ambulanten Bereich behan-
delnden Arzten ebenso wie Notirzten oder aufnehmenden Kli-
nikdrzten beratend zur Verfligung stehen.

6.12 In welchen Féllen kann der pflegerische
Umfang reduziert werden (sogenannte Riickzugs-
pflege)?

Riickzugspflege beschreibt die Verminderung des durch Pfle-
gende erbrachten Versorgungsumfangs beim Patienten. Dies
kann sowohl die fachpflegerische als auch die assistive Versor-
gung betreffen. Der Begriff Riickzugspflege ist nicht im Sinne
einer Therapiezielinderung mit Uberwiegen einer Palliation zu
verstehen.

Unmittelbar nach erstmaliger Entlassung in den auRerklini-
schen Bereich mit Beatmung bedarf es hdufig einer liickenlosen
Versorgung und Uberwachung des Patienten durch den Pflege-
dienst oder Assistenzpersonal. Dieser Bedarf kann sich nach ei-
niger Zeit durch die Verbesserung des Allgemeinzustandes und
die Anleitung der Angehdorigen und des Patienten selbst redu-
zieren, sodass die Ubernahme von Titigkeiten durch den Pa-
tienten selbst oder dessen Bezugspersonen mdoglich wird.
Auch das subjektive Sicherheitsempfinden des Patienten kann
positiv dazu beitragen. Der Versorgungsumfang des Patienten
soll sich daher immer am aktuellen Bedarf und an den jeweili-
gen Gegebenheiten orientieren. Grundsatzlich soll immer die
groRtmaogliche Autonomie des Patienten und seiner Angehori-
gen angestrebt werden.

Die konkrete Umsetzung einer Riickzugspflege darf nur im
Konsens mit dem Patienten bzw. seinem gesetzlichen Betreuer,
den Angehorigen und dem multiprofessionellen Versorgungs-
team bestehend aus Pflegekrédften und Therapeuten und dem
verantwortlichen niedergelassenen Arzt erfolgen.
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Bei einer Riickzugspflege sollen folgende Faktoren sicherge-

stellt sein:

= vorhandener Wille des betroffenen Patienten und seiner Be-
zugspersonen zur Rickzugspflege

= stabile Beatmungssituation

= gesicherte ambulante arztliche Betreuung und Anbindung
an ein Zentrum fir auRerklinische Beatmung

= gesicherte fach- und sachgerechte Versorgung mit Ver-
brauchsmaterialien und Hilfsmitteln; Angehorige und nicht
formal qualifizierte Pflegepersonen sollen in deren Anwen-
dung eingewiesen sein.

= stabile Familiensituation mit Gewahrleistung einer sicheren
Durchfiihrung der notwendigen pflegerischen MaRnahmen

Die Versorgung des Patienten soll auch wahrend der Abwesen-
heit formal qualifizierter Pflegekrdfte sichergestellt sein. Falls
erforderlich sind zielgerichtete individuelle SchulungsmaBnah-
men vor Ort zu organisieren (vgl. Kap.7).

EMPFEHLUNG

= Die Indikation zur Riickzugspflege soll vom gesamten
multiprofessionellen Versorgungsteam im Konsens mit
dem Betroffenen gestellt werden.

6.13 Wie ist in der auBerklinischen Beatmung mit
multiresistenten Erregern umzugehen?

In klinischen Einrichtungen ist die kontinuierliche Erfassung
und Bewertung von Infektionen und Erregern sowie des Anti-
biotikaverbrauchs gesetzlich verankert (§23 Infektionsschutz-
gesetz). Fiir stationdre Pflegeeinrichtungen gibt es hierfiir
keine gesetzliche Grundlage, allerdings werden in Deutschland
seit einer Empfehlung der Europdischen Kommission aus dem
Jahr 2005 unter Mitwirkung des Robert Koch-Instituts erste
Punktpréavalenzstudien in Pflegeheimen durchgefihrt, die Hin-
weise auf Infektionen, Erreger und Antibiotikaverbrauch in sol-
chen Einrichtungen liefern [187-189]. Die ambulante Haus-
krankenpflege ist bislang noch gar nicht beriicksichtigt, auch
nicht in Wohngemeinschaften, obwohl diese ein dhnliches Risi-
koprofil aufweisen diirften wie stationdre Pflegeeinrichtungen
[190,191].

Mangels addquater Abbildung im ICD-Katalog und nicht vor-
handener Register sind bislang weder die genaue Anzahl noch
die Versorgungsdaten auRerklinisch beatmeter Patienten in
Deutschland bekannt. Nach den Erfahrungen der Experten die-
ser Leitlinie werden die meisten Patienten mit invasiver auRRer-
klinischer Beatmung in Intensivpflegewohngemeinschaften
(vgl. Kap.6) versorgt. Gerade diese Patienten haben langwieri-
ge Krankenhausaufenthalte auf Intensivstationen hinter sich,
nicht selten waren insbesondere Patienten mit erfolglosem
Weaning in verschiedenen Kliniken, unter Umstanden abschlie-
Rend noch in einer Frithrehabilitationseinrichtung. Aus diesem
Grund und wegen der zumeist haufigen Antibiotikatherapien
im Rahmen nosokomialer Infektionen sowie der hohen Anwen-
dungsraten von Trachealkaniilen, Blasendauerkathetern und
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perkutanen Erndhrungssonden haben diese Patienten ein ho-
hes Risiko fiir die Kolonisation mit multiresistenten Erregern
(MRE). In den ambulanten Intensivpflegewohngemeinschaften
betreuen Pflegende zeitgleich mehrere Patienten pro Schicht,
dariiber hinaus sind diese Pflegenden oftmals in mehreren Ein-
richtungen eines Unternehmens und/oder als Honorarkréfte
bei verschiedenen Unternehmen tétig, zusdtzlich noch auf kli-
nischen Intensivstationen. Regelhaft kommen Tatigkeiten der
Hygiene-Schutzstufe 2 zum Einsatz, wie z.B. Tracheostoma-
pflege und endotracheales Absaugen. Einerseits besteht bei in-
addquaten HygienemaRnahmen ein hohes Risiko fiir Transmis-
sionen - und zwar sowohl auf andere Patienten in der gleichen
Wohngemeinschaft - als auch, im Falle einer Transmission auf
das Personal, auf Patienten in anderen Pflegeeinrichtungen
und auf Intensivstationen. Andererseits werden die MaRnah-
men zur Infektionspravention durch den Anspruch auf die so-
ziale Betreuung und die Lebensqualitit der Bewohner von
Wohngemeinschaften limitiert: so teilen sich die Bewohner
hdufig Gemeinschaftsrdume, und es finden gemeinschaftliche
Aktivitdten statt. Dariiber hinaus sind die Bewohner vorwie-
gend durch ihre jeweils eigenen Hausdrzte betreut, sodass ein-
richtungsiibergreifende Konzepte zur Infektionspravention
schwierig zu etablieren sind, da ein regelmaRiger Austausch
zwischen Pflegekraften und allen betreuenden niedergelasse-
nen Arzten kaum stattfinden diirfte.

Den ersten Hinweis auf ein signifikantes Problem mit MRE in
der ambulanten Intensivpflege hat eine behérdliche Umfrage in
Miinchen erbracht: mehr als die Halfte (53 %) der Bewohner von
Intensivpflegewohngemeinschaften, die einem Screening un-
terzogenen worden sind (Screeningrate 78%) waren mit MRE
kolonisiert [192]. Die hohe MRE-Kolonisierungsrate in den In-
tensivpflegewohngemeinschaften dirfte auf die Selektion
schwer kranker, multimorbider Patienten mit langem Aufent-
halt auf Intensivstationen zuriickzufiihren sein. Trotz der Limi-
tationen dieser als telefonische Befragung angelegten Untersu-
chung ist von einem erheblichen Hygieneproblem in der auRer-
klinischen Intensivpflege auszugehen, zumal die erhobenen
Pravalenzen methodenbedingt eher zu niedrig eingeschatzt
worden sein diirften [192]. Insbesondere Intensivpflegewohn-
gemeinschaften wdren somit als hygienische Risikobereiche
einzustufen; einerseits wegen der hohen MRE-Kolonisierungs-
rate und andererseits wegen des strukturbedingten hohen
Transmissionsrisikos und der im Vergleich zur hduslichen 1:1
Pflege deutlich héheren Anzahl von Patienten. Die Kolonisati-
onsraten fiir gramnegative MRE (3MRGN und 4MRGN) in Inten-
sivpflegewohngemeinschaften scheinen wegen der Selektion
von Risikopatienten sogar noch hdher zu liegen als die Prédva-
lenz auf deutschen Intensivstationen [193]. Wiinschenswert
waren Hygienepldne und Schulungen bei ambulanten Intensiv-
pflegediensten [194]. Mittlerweile haben einige Bundeslander
Empfehlungen fir ambulante Intensivpflegedienste herausge-
geben.
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7 Qualifikationen fiir die auBerklinische
Beatmungspflege

Im Vordergrund dieses Kapitels steht die Frage nach einer be-
darfsgerechten Qualifizierung von Pflegenden fiir auRerklinisch
beatmete Menschen mit dem Ziel, diese qualitativ hochwertig
zu betreuen. In Hinblick auf die notwendige Qualifizierung sol-
len grundsatzlich zwei Patientenkollektive unterschieden wer-
den: zum einen Patienten mit korperlicher Behinderung und
isolierter ventilatorischer Insuffizienz, zum anderen Patienten
mit zahlreichen Komorbiditaten, die einen erhéhten Uberwa-
chungs- und Pflegebedarf erfordern.

7.1 Was sind die Herausforderungen in der auBerkli-
nischen Beatmung, die QualifizierungsmaRnahmen
von Pflegenden beriicksichtigen sollen?

= Die intensivpflegerischen Aufgaben werden durch das
Pflegeteam (z.B. Wohngemeinschaft) oder die allein tétige
Pflegekraft (1:1 Versorgung) selbstdndig ohne Anwesenheit
eines Arztes durchgefiihrt.

= Esliegt eine Vielzahl von heterogenen, zur Beatmungspflicht
fiihrenden Erkrankungen vor, welche unterschiedliche An-
forderungen an die medizinische, pflegerische, therapeuti-
sche und technische Versorgung stellen.

= Es gibt eine Vielzahl von Versorgungsformen (vgl. Kap.6),
bei denen die Verantwortlichkeiten unterschiedlich geregelt
sind.

7.2 Welche besonderen Kenntnisse sind fiir die
Versorgung in der auBerklinischen Beatmung
relevant?

In der auRerklinischen Beatmungsversorgung sind hochkom-
plexe Aufgaben und aktivierende PflegemaBnahmen weitge-
hend selbststandig zu organisieren und durchzufiihren. Sie er-
fordern demzufolge eine ausgepragte Bereitschaft zur Verant-
wortungsiibernahme. Die Begleitung und Assistenz des Betrof-
fenen nehmen neben den konkreten pflegerischen und thera-
peutischen Handlungen einen hohen Stellenwert ein mit dem
Ziel, eine weitgehend selbstbestimmte Lebensgestaltung und
groRtmaogliche gesellschaftliche Teilhabe zu unterstiitzen. Da-
riber hinaus sind oftmals Angehérige in die Versorgung mit
eingebunden, sodass eine enge Zusammenarbeit erforderlich
ist [195].

Konkret sind dariiber hinaus folgende fachliche Kenntnisse
erforderlich, um intensivpflegerische Tatigkeiten im auRerklini-
schen Bereich zu ibernehmen:
= Physiologie der Atmung und Beatmung
= Erkrankungen mit ventilatorischer Insuffizienz
= Technik der Beatmungsgerdte
= Monitoring/Krankenbeobachtung
Sauerstofftherapie
= Masken und Trachealkanilen und deren Anwendung
Tracheostomamanagement
= Methoden der Sekretmobilisierung und -elimination
Inhalationstechniken
Befeuchtungsmanagement der Atemwege
Krisenmanagement/Notfallmanagement
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= psychosoziale Begleitung/Férderung gesellschaftlicher Teil-
habe
= Hygienemanagement im auRerklinischen Bereich

7.3 Welche besonderen Anforderungen bestehen an
Pflegedienste[Pflegeeinrichtungen, die beatmete
Patienten betreuen?

Die gesetzlichen Bestimmungen sehen keine besonderen Zu-
lassungsvoraussetzungen fiir Pflegedienste/Pflegeeinrichtun-
gen vor, die beatmete Menschen betreuen (§ 132a Abs2 SGB V,
§72 SGB Xl). Solche besonderen Zulassungsvoraussetzungen
wadren jedoch wiinschenswert, um den hohen Anforderungen
an die Versorgung dieser Patienten gerecht zu werden. Beziig-
lich der Evaluation von Zulassungsvoraussetzungen besteht
Forschungsbedarf.

Aufgrund des spezifischen Anforderungsprofils, welches an
die Pflegekraft gestellt wird, empfiehlt die Leitlinien-Gruppe
folgende MaRnahmen zur Qualitatssicherung:
= strukturierte Einarbeitung neuer Mitarbeiter
= Ermdglichung der Zusatzqualifikation fir Mitarbeiter (Basis-

kurs, Kap.7.5; Expertenkurs, Kap.7.4; Pflegefachkraft fir

auRerklinische padiatrische Beatmung, Kap.7.9)

= Auffrischungsschulungen

= fachliche Unterstiitzung der Pflegekrafte durch Mitarbeiter
mit besonderer Expertise (Fachbereichsleiter; s.u. und Kap.

7.4)
= Vernetzung mit den jeweils regionalen Beatmungszentren

(val. Kap.5.1) sowie niedergelassenen Arzten, die auf die

Versorgung von auRerklinisch beatmeten Patienten speziali-

siert sind

Fiir den Beatmungsbereich sollen vom Unternehmen speziell
qualifizierte examinierte Pflegefachkrdfte als Fachbereichslei-
tung vorgehalten werden. Die Anzahl der eingesetzten Fachbe-
reichsleiter im Unternehmen soll sich an der Anzahl der betreu-
ten Patienten orientieren. Die Zustdndigkeit eines Fachbe-
reichsleiters sollte 12 Patienten nicht tiberschreiten. Die Fach-
bereichsleitung dient innerhalb des Pflegedienstes als Wissens-
multiplikator; sie soll nicht die Pflegedienstleitung in einer Per-
son sein. Jedem beatmeten Patienten und seinen Angehorigen
wird die ihm zugeordnete Fachbereichsleitung bekannt ge-
macht.

Der Pflegedienst stellt im Rahmen der Organisationsverant-
wortung sicher, dass die fiir die Versorgung der beatmeten Pa-
tienten vorgesehenen Pflegefachkrdfte eingearbeitet und nach
ihren Fdhigkeiten eingesetzt werden. Der Pflegedienst soll an
allen Tagen der Woche 24 Stunden kontaktierbar sein [196].

7.4 Wer kann Fachbereichsleitung in einem Pflege-
dienst/in einer Pflegeeinrichtung, die beatmete
Menschen betreut, werden?

International sind Atmungstherapeuten (Respiratory Thera-
pists) in die auBerklinische Betreuung beatmeter Patienten in-
volviert [185, 196]. Ein Fachbereichsleiter sollte fiir die Tatigkeit
in der auBerklinischen Beatmungspflege bei erwachsenen Pa-
tienten zusdtzlich zum Abschluss eines staatlich anerkannten
Pflegefachberufes (examinierter Gesundheits- und Kranken-
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pfleger, Gesundheits- und Kinderkrankenpfleger oder Alten-

pfleger) eine der folgenden Qualifikationen aufweisen (Padia-

trie vgl. Kap 7.9):

= Atmungstherapeut mit pflegerischer Ausbildung

= Fachgesundheits- und Krankenpflege fiir Andsthesie- und
Intensivpflege

= Pflegefachkraft mit mindestens 3 Jahren Berufserfahrung im
Beatmungsbereich (Intensivstation, Weaningeinheit, spe-
zialisierte Beatmungseinheit oder auBerklinische Beatmung)
in den letzten 5 Jahren und die erfolgreiche Teilnahme an
einem zertifizierten Expertenkurs (strukturierte, berufsbe-
gleitende Fortbildung mit einem Umfang von mindestens
200 Stunden) zum ,Pflegeexperten fiir auBerklinische Beat-
mung®.

Expertenkurse sollen durch eine Zertifizierung von Fachgesell-
schaften qualitdtsgesichert sein und mindestens den inhaltli-
chen Anforderungen der DIGAB e.V. entsprechen (vgl. www.di-
gab.de/weiterbildung).

Die Option, hier auch Pflegefachkrafte mit einer Ausbildung
zum Altenpfleger einzusetzen, basiert auf positiven Erfahrun-
gen, die darauf hinweisen, dass — unabhdngig von der dreijdh-
rigen pflegerischen Grundausbildung - durch persoénliches En-
gagement und die erforderliche Weiterbildung die fiir diese
Funktion notwendige Kompetenz erreicht werden kann; dies
sollte jedoch noch durch weitere geeignete qualitdtssichernde
MaBnahmen bestatigt werden.

7.5 Welche Anforderungen sind an Pflegefachkrdfte
zu stellen, die in einem Pflegedienst/in einer Pflege-
einrichtung arbeiten?

In der fachpflegerischen Versorgung nach SGB V werden
Pflegefachkrafte bei vielen verschiedenen Patienten mit unter-
schiedlichen pflegerischen, medizinischen, therapeutischen
und technischen Anforderungen eingesetzt. Deshalb benéti-
gen sie eine umfangreiche Qualifikation und zum Erhalt der Be-
fahigungen wiederkehrende Fortbildungsangebote.

Alle Pflegefachkrafte des Pflegedienstes, die eigenverant-
wortlich mit beatmeten Patienten arbeiten (fachpflegerische
Versorgung), sollen zusdtzlich zum Abschluss eines staatlich
anerkannten Pflegefachberufes (examinierter Gesundheits-
und Krankenpfleger, Gesundheits- und Kinderkrankenpfleger
oder Altenpfleger) eine der folgenden Qualifikationen aufwei-
sen:
= Atmungstherapeut
= Fachgesundheits- und Krankenpflege fiir Andsthesie- und

Intensivpflege
= Pflegefachkraft mit mindestens 1 Jahr spezifischer Berufs-

erfahrung im Beatmungsbereich (Intensivstation, Weaning-

einheit, spezialisierte Beatmungseinheit oder auRerklinische

Beatmung) in den letzten 5 Jahren
= Pflegefachkraft mit Zusatzqualifikation in der Form einer

vollstandigen Teilnahme an einem zertifizierten Basiskurs

zur ,Pflegefachkraft fiir auBerklinische Beatmung* (struk-
turierte, berufsbegleitende Fortbildung mit mindestens

120 Stunden).
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Solche Basiskurse sollen durch eine Zertifizierung von Fachge-
sellschaften qualitdtsgesichert sein und mindestens den inhalt-
lichen Anforderungen der DIGAB e.V. entsprechen (vgl. www.
digab.de/weiterbildung).

7.6 Konnen Krankenpflegehelfer, Arzthelfer,
Heilerziehungspflegende und ahnliche Berufe die
pflegerische Versorgung beatmeter Menschen
iibernehmen?

Krankenpflegehelfer, Arzthelfer, Heilerziehungspflegende diir-
fen nur als Teil eines Pflegeteams zusammen mit Pflegefach-
kréften (Wohngemeinschaften oder stationdre Pflegeeinrich-
tungen) in der Beatmungsversorgung tdtig werden. Eine eigen-
verantwortliche fachpflegerische Versorgung beatmeter Men-
schen ist nur mit den in Kapitel 7.4 und 7.5 aufgefiihrten Quali-
fikationen mdglich. Nach entsprechender Einarbeitung kénnen
diese Berufsgruppen Grundpflegearbeiten an beatmeten Pa-
tienten (bernehmen (Lagerung, Koérperpflege, Transfer, Nah-
rungsgabe, Kommunikation). Fir diese sollten kiinftig spezielle
Fortbildungsangebote entwickelt werden.

EMPFEHLUNGEN

= Pflegefachkrdfte sollen Qualifizierungsmanahmen mit
genau definiertem Inhalt und Umfang absolvieren -
mindestens einen Basiskurs mit dem Anschluss ,,Pflege-
fachkraft fir auRerklinische Beatmung®.

= Pflegedienste, die beatmete Patienten betreuen, sollen
fur jeweils 12 Patienten mindestens eine Fachbereichs-
leitung mit den Zusatzqualifikationen ,Atmungsthera-
peut“ oder ,Fachkrankenpflege fiir Andsthesie und In-
tensivmedizin“ oder ,Pflegeexperte fiir auBerklinische
Beatmung“ vorhalten.

= Pflegehelfer, Arzthelfer oder Heilerziehungspflegende
diirfen nicht eigenverantwortlich an der Betreuung
beatmeter Patienten mitwirken. Vor der moglichen
Ubernahme von Grundpflegetitigkeiten innerhalb eines
Pflegeteams sollten Personen dieser Berufsgruppen
vom Pflegedienst eingearbeitet und spezifisch geschult
werden.

7.7 Welche besonderen Anforderungen bestehen
an die Assistenzversorgung im Rahmen eines
Assistenzdienstes oder eines Arbeitsgebermodells?

Die Verantwortung bei der Entscheidungsfindung zur hdusli-
chen Versorgung obliegt dem erstverordnenden Krankenhaus-
arzt zusammen mit dem Patienten und seinen Bezugspersonen.
Fallt die Entscheidung zugunsten des Assistenzmodells, soll der
Betroffene vom Arzt iber die Risiken, die eine Betreuung durch
nicht formal qualifizierte Pflegekrafte mit sich bringen kann,
aufgeklart werden. Der Betroffene soll zur Ubernahme dieser
Verantwortung bereit und in der Lage sein.
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7.7.1 Assistenzdienst

Erfolgt die auBerklinische Beatmungsversorgung durch Assis-
tenten, die von einem Pflege-/Assistenzdienst (Arbeitgeber)
beschéftigt werden, obliegt die Verantwortung fiir die Ein-
arbeitung und Qualifizierung dem Pflege-/Assistenzdienst als
Arbeitgeber (Organisationsverantwortung) in enger Absprache
mit dem Betroffenen. Dabei sind die personlichen Ressourcen
der Betroffenen von groRer Bedeutung. Entsprechend soll ge-
prift werden, welche Anleitungen vom Betroffenen selbst
tibernommen werden kdnnen (Anleitungskompetenz) und wel-
che vom Pflege-|/Assistenzdienst organisiert werden sollen. Bei
den Assistenten kann es sich um examinierte Pflegende, aber
auch um nicht formal qualifizierte Personen handeln. Der Be-
troffene sollte seine dokumentierte Zustimmung zur Auswahl
der Assistenzpersonen geben.

SchulungsmaBnahmen fiir Assistenzpersonal sollten in en-
ger Absprache mit dem Betroffenen unter Beriicksichtigung
seiner individuellen Bedirfnisse entwickelt und wenn mdoglich
an dessen Lebensort in Form von In-House-Schulungen ange-
boten werden [197]. Thematisch sind hierbei auch die in Kapi-
tel 7.2 genannten Inhalte relevant, mit dem besonderen
Schwerpunkt der Therapiebegleitung und der Unterstiitzung
der Selbstbestimmung des Betroffenen.

EMPFEHLUNG

= Assistenzpersonal eines Pflege-/bzw. Assistenzdienstes
sollte vor Aufnahme der Tatigkeit bei Betroffenen mit
auRerklinischer Beatmung eine qualifizierte Fortbildung
erhalten, z.B. in Form eines Basiskurses nach dem
DIGAB e.V.-Mindeststandard oder vergleichbarer alter-
nativer Angebote.

7.7.2 Arbeitgebermodell/persénliches Budget

Betroffene mit auRerklinischer Beatmung, die ihre Assistenzbe-
treuung selbstbestimmt und unabhdngig von einem gewerbli-
chen Pflege-/bzw. Assistenzdienst organisieren wollen, kdnnen
das personliche Budget/Arbeitgebermodell wéhlen. Hierbei
tibernehmen Betroffene die Rolle als Arbeitgeber und damit
verbunden auch bewusst etwaige Risiken, um ihr Leben selbst-
bestimmt gestalten zu kdnnen [198]. Die Auswahl der personli-
chen Assistenten (Arbeitnehmer) sowie deren Einarbeitung und
die Organisation ihrer Einsatze erfolgen selbstdndig und eigen-
verantwortlich durch den Betroffenen. Organisationskompe-
tenz ist somit eine wichtige Voraussetzung fiir diese Versor-
gungsform. Im Falle stationdrer Krankenhausbehandlungen
kann das Assistenzpersonal den Betroffenen begleiten und mit
in die Versorgung eingebunden werden.

Die Anforderungen an das Qualifikationsniveau des Assis-
tenzpersonals sollten sich an den individuellen Bedirfnissen
und dem erforderlichen Unterstiitzungs- und Pflegebedarf ori-
entieren. Dies sollte in einem Gesprdch zwischen dem verord-
nenden Arzt und dem Betroffenen ermittelt werden. Das Ar-
beitgebermodell stellt besondere Anforderungen an die Betrof-
fenen selbst, zum einen als Arbeitgeber, zum anderen als Aus-
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bilder. Zur Unterstiitzung der Organisation ist ein familidrer
Riickhalt zusatzlich sehr hilfreich. Die notwendigen Fahigkeiten
zur Erlangung der Anleitungskompetenz werden haufig in Ei-
geninitiative erworben, sie kdnnen aber durch Betroffenenver-
bande, Selbsthilfegruppen und/oder Budgetberater unterstiitzt
werden. Nach den Alltagserfahrungen der Experten hat sich bei
invasiver auRBerklinischer Beatmung aufgrund der Komplexitat
der Versorgung ein gemischtes Team bestehend aus formal
ausgebildeten (examinierten) Pflegekrdften und nicht formal
ausgebildeten Assistenzpersonen bewahrt.

Die Hinzuziehung externer Experten mit Erfahrungen bzgl.
des jeweiligen Krankheitsbildes und der notwendigen thera-
peutischen und pflegerischen MaBnahmen wird zumindest zur
Einarbeitung des Assistenzpersonals empfohlen, kann aber
ebenso im weiteren Verlauf sinnvoll sein. In den Zielvereinba-
rungen zum personlichen Budget werden zwischen den Betrof-
fenen und den Krankenkassen MaRBnahmen zur Qualitatssiche-
rung geregelt. Hier waren kiinftig einheitliche inhaltliche Krite-
rien zur Qualitatssicherung wiinschenswert.

Im Hinblick auf die geforderte Qualitatssicherung sollte auch
Assistenzpersonal im Rahmen des Arbeitgebermodells/person-
lichen Budgets Schulungen erhalten, die sich inhaltlich an den
in Kapitel 7.2 genannten Kriterien orientieren sollten. Schwer-
punkt dieser Schulungen sollten die Therapieassistenz und die
Unterstiitzung der Selbstbestimmung des zu Pflegenden sein
unter Berlicksichtigung der fachlichen Inhalte des Basiskurses
(vgl. Kap.7.5).

EMPFEHLUNG

= Wird die Versorgung auRerklinisch Beatmeter von
Assistenten eines gewerblichen Assistenzdienstes oder
innerhalb des Arbeitgebermodells/persénlichen Bud-
gets geleistet, sollten formal und nicht formal qualifi-
zierte Assistenten eine individuell an die Bediirfnisse
des Betroffenen angepasste Schulung absolvieren, die
sich an den Mindeststandards des Basiskurses (vgl.
Kap.7.5) orientiert.

7.8 Wie konnen pflegende Angehdérige auf die
pflegerische Versorgung beatmeter Patienten
vorbereitet werden?

Sind Angehdrige in die Pflege mit einbezogen, soll frithzeitig, d.
h. bereits im Zentrum fiir auBerklinische Beatmung, eine struk-
turierte Einarbeitung am und zusammen mit dem Patienten er-
folgen [199-201]. Dabei soll ein Schulungsplan erstellt werden
[196,200,202,203], der repetitiv abgearbeitet wird, bis die
einzelnen MaBnahmen von den Angehérigen sicher beherrscht
werden. Idealerweise erfolgen diese Schulungen innerhalb kur-
zer Trainingsphasen von ca. 30-minitiger Dauer [204]. Ziel der
SchulungsmaRnahmen ist das Erreichen einer konkreten, indi-
viduell angepassten Handlungskompetenz, um die Versorgung
des Patienten bedarfsgerecht ausfiihren zu kénnen.
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Bei der Einbeziehung von Angehérigen in die auBerklinische
Betreuung beatmeter Patienten sollte das Hinzuziehen von Ex-
perten mit Kenntnissen und Erfahrungen zum jeweiligen Krank-
heitsbild und zu den notwendigen therapeutischen MaRBnah-
men zumindest zur Vertiefung der Einarbeitung und ggf. auch
zur weiteren Begleitung erwogen werden. Thematisch sind die
in Kapitel 7.2 genannten Inhalte relevant, angepasst an die in-
dividuellen Gegebenheiten und Bediirfnisse des zu Pflegenden.
Bei dieser Versorgungsform sollte auch rechtzeitig tiber mogli-
che Entlastungsangebote zur Unterstiitzung pflegender Ange-
horiger diskutiert werden (Selbsthilfegruppen, Foren).

EMPFEHLUNG

= Wird die pflegerische Versorgung auBerklinisch Beat-
meter von Angehorigen geleistet, sollte bereits in der
entlassenden Klinik — moglichst einem Zentrum fiir
auRerklinische Beatmung - friihzeitig eine bedarfs-
gerechte und individuelle Einarbeitung dokumentiert
durchgefiihrt werden.

7.9 Welche besonderen Qualifizierungsanforde-
rungen bestehen fiir Pflegefachkrafte in der auBer-
klinischen Beatmungsversorgung von Kindern?

Die im Kapitel 7.5 genannten Regelungen besitzen ebenfalls

Giiltigkeit fir die fachpflegerische padiatrische Versorgung

mit den zusédtzlich erforderlichen Anpassungen hinsichtlich der

besonderen Bedingungen der Versorgung von Kindern. Alle

Pflegefachkrdfte eines padiatrisch titigen Pflegedienstes, die

eigenverantwortlich mit beatmeten Kindern (fachpflegerische

Versorgung) arbeiten, sollen zusdtzlich zum Abschluss eines

staatlich anerkannten Pflegefachberufes (examinierter Ge-

sundheits- und Kinderkrankenpfleger, Gesundheits- und Kin-

derkrankenpfleger oder Altenpfleger) eine der folgenden Qua-

lifikationen aufweisen:

= Atmungstherapeut mit Erfahrung in der Padiatrie

= Fachgesundheits- und Kinderkrankenpflege fiir Intensiv und
Andsthesie

= Pflegefachkraft mit mindestens 1 Jahr fachspezifischer Be-
rufserfahrung (pddiatrischer Beatmungsbereich) innerhalb
der letzten 5 Jahre

= Zusatzqualifikation durch die vollstandige Teilnahme an
einem zertifizierten Basiskurs (strukturierte, berufsbeglei-
tende Fortbildung mit mind. 120 Stunden) zur ,,Pflegefach-
kraft fir auBerklinische padiatrische Beatmung*

Basiskurse sollen durch eine Zertifizierung von Fachgesellschaf-
ten qualitdtsgesichert sein und mindestens den inhaltlichen
Anforderungen der DIGAB e.V. entsprechen (vgl. www.digab.
de/weiterbildung). Gesundheits- und Krankenpfleger bzw. Al-
tenpfleger sollten im padiatrischen Bereich nur nachrangig ein-
gesetzt werden. Altenpfleger kénnen nicht die Funktion der
Fachbereichsleitung tibernehmen (vgl. Kap.15.6.3).
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Die Option, hier auch Pflegefachkradfte mit einer Ausbildung
zum Altenpfleger einzusetzen, basiert auf positiven Erfahrun-
gen, die darauf hinweisen, dass - unabhangig von der dreijdh-
rigen pflegerischen Grundausbildung - durch persénliches En-
gagement und die erforderliche Weiterbildung die fiir diese
Funktion notwendigen Kompetenzen erreicht werden kénnen;
dies sollte jedoch noch durch weitere geeignete qualitatssi-
chernde MaRBnahmen bestdtigt werden.

7.10 Welche besonderen Qualifizierungsanforde-
rungen bestehen fiir Therapeuten in der auBer-
klinischen Beatmung?

AuRerklinisch beatmete Menschen bendtigen oft umfangreiche
unterstiitzende Therapiemanahmen, um z.B. Beschwerden zu
lindern, Selbstandigkeit zu férdern, Bewegungs- und Funkti-
onsfahigkeiten zu verbessern und damit die Lebensqualitdt zu
erhéhen. Therapeuten der Ergotherapie, Logopddie oder Phy-
siotherapie, die eigenverantwortlich mit beatmungsabhangi-
gen Patienten arbeiten, sollten Erfahrungen mit den vorliegen-
den Erkrankungen und den speziellen therapeutischen Implika-
tionen haben oder entsprechend geschult sein. Das Ziel sollte
sein, auch Therapeuten in diesem Betédtigungsfeld mit ausrei-
chender Handlungskompetenz und fachlichem Hintergrund-
wissen auszustatten, um im Bedarfsfall addquat und kompetent
handeln zu kénnen. Hierfir sollten spezifische Qualifikations-
maRnahmen durch Berufsverbiande oder Fachgesellschaften
entwickelt werden. Die spezifischen theoretischen und prakti-
schen Inhalte eines mdglichen Curriculums fiir Therapeuten
(,Fachtherapeut fiir Beatmung®“) werden zurzeit als Pilotprojekt
in Kooperation mit der DIGAB e. V. erarbeitet.

7.11 Was sind die besonderen Anforderungen
an Arzte in der auBerklinischen Beatmung?

Die besonderen Anforderungen fiir Arzte in der auRerklinischen
Versorgung beatmeter Patienten werden im Kapitel 6.6 darge-
stellt.

7.12 Welche besonderen Inhalte sollen in den
Zusatzqualifikationen theoretisch und praktisch
vermittelt werden?

= Erkrankungen mit ventilatorischer Insuffizienz

= Gasaustausch, Differenzierung zwischen hyperkapnischer
und hypoxischer respiratorischer Insuffizienz, deren Entste-
hung und Therapie

= verschiedene Beatmungsformen einschlieRlich Gerdtepara-
metern und Alarmfunktionen der eingesetzten Ventilatoren

= invasive und nichtinvasive Beatmungszugédnge, Funktions-
kontrolle, Wartung, Pflege und Reinigung von Kanilen und
Masken

= Kaniilenmanagement, Handhabung von Kaniilenaufsétzen,
Trachealkaniilenwechsel

= Tracheostomamanagement

= Befeuchtersysteme, deren Bedienung, Effektivitdt und
Handhabung
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= Sauerstoffapplikation insbesondere in Kombination mit
einer Beatmung, potenzielle Gefahren im Umgang mit
Sauerstoff, Risiko der Reduktion des Atemantriebs unter
Spontanatmung

= Indikation und Durchfiihrung der einzusetzenden Monitor-
systeme sowie Interpretation der Ergebnisse

= Sekretmanagement, insbesondere in Bezug auf die Beson-
derheiten der einzelnen Grunderkrankungen

= Kriterien zur Uberwachung von &rztlich angeordneten
Spontanatmungsphasen

= Erkennen von Notfallsituationen und Durchfiihren von Not-
fallmaRnahmen bei beatmeten Patienten

= Verfahren der kiinstlichen Erndhrung inkl. Applikationssys-
temen und Risiken

= Erkennen von Schluckstérungen und Aspirationen

= rechtlich relevante Bestimmungen (Patientenverfiigung,
Medizinproduktegesetz)

= spezielle Anforderungen der psychosozialen Begleitung
langzeitbeatmeter Patienten

= Hygiene in der auBerklinischen Beatmung

8 AuRerklinische Beatmung nach
erfolglosem Weaning

8.1 Wie ist erfolgloses Weaning definiert?

Bei der Beatmungsentwdhnung im Rahmen der intensivmedizi-
nischen invasiven Beatmungstherapie werden nach internatio-
nalem Standard drei verschiedene Weaningkategorien defi-
niert: Kategorie 1 ,einfaches Weaning*“; Kategorie 2 ,,schwieri-
ges Weaning*“, und Kategorie 3 ,prolongiertes Weaning“ [205].
Patienten mit NIV nach Weaning werden hier als ,Weaning in
progress“ definiert, Nicht-Entwohnbarkeit von der invasiven
Beatmung findet kaum Erwdhnung. Dabei zeigen z.B. Daten
aus Deutschland, dass nur bei ca. 38% der in ein pneumologi-
sches Weaningzentrum verlegten Patienten mit vermeintli-
chem Weaningversagen tatsachlich auch ein Weaningversagen
vorliegt [206]. Ahnliche Zahlen liegen fiir GroRbritannien vor
[207]. Die deutsche S2k-Leitlinie ,Prolongiertes Weaning*“ dif-
ferenziert zur besseren Darstellung der Versorgungsrealitat
und zur Betonung der hohen Bedeutung der NIV im Weaning-
prozess zusatzlich die Kategorien 3a ,prolongiertes Weaning
ohne Notwendigkeit einer NIV*, Kategorie 3b ,prolongiertes
Weaning mit NIV und Kategorie 3c ,erfolgloses Weaning*“.
Die Kategorie 3c ,erfolgloses Weaning“ umfasst entweder den
Tod im prolongierten Weaningprozess oder die Entlassung mit
invasiver Beatmung (vgl. » Tab.5; [152]). Darlber hinaus steigt
die Anzahl der Patienten, die mit einer Trachealkaniile jedoch
ohne Beatmung aus Kliniken und Rehabilitationseinrichtungen
entlassen werden. Diese Patienten werden in dieser Leitlinie
nicht diskutiert.

Im Unterschied zur elektiven Einleitung einer invasiven au-
Rerklinischen Beatmung bei chronischer ventilatorischer Insuf-
fizienz handelt es sich beim Weaningversagen um eine persis-
tierende ventilatorische Insuffizienz als Folgezustand einer aku-
ten oder akut-auf-chronischen Erkrankung. Die Kategorie 3b
~prolongiertes Weaning mit NIV“ wird nicht als erfolgloses
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» Tab.5 Weaningkategorien, modifiziert nach [152].

erfolgreiches Weaning nach dem ersten SBT und der ersten Extubation

erfolgreiches Weaning spatestens beim dritten SBT oder innerhalb von 7 Tagen nach dem

erfolgreiches Weaning erst nach mindestens drei erfolglosen SBT oder Beatmung ldnger als
7 Tage nach dem ersten erfolglosen SBT

erfolgreiches Weaning mit Extubation/Dekantilierung erst nach mindestens drei erfolglosen
SBT oder Beatmung ldnger als 7 Tage nach dem ersten erfolglosen SBT ohne Zuhilfenahme

erfolgreiche Extubation/Dekantilierung erst nach mindestens drei erfolglosen SBT oder

Beatmung langer als sieben Tage nach dem ersten erfolglosen SBT und nur mittels Einsatz
der NIV, ggf. mit Fortsetzung der NIV als auRerklinische Beatmung

Gruppe Kategorie Definition
1 einfaches Weaning
2 schwieriges Weaning
ersten erfolglosen SBT
3 prolongiertes Weaning
3a prolongiertes Weaning mit
Extubation/Weaning ohne NIV
der NIV
3b prolongiertes Weaning mit NIV
3c erfolgloses Weaning

SBT - spontaneous breathing trial =Spontanatmungsversuch

Weaning bewertet, da die zumeist intermittierende NIV Gber-
wiegend selbstdndig auRerklinisch durchgefiihrt werden kann.
Im Gegensatz hierzu erfordert die invasive auRerklinische Beat-
mung eine erhebliche personelle und technische Unterstiit-
zung und geht mit einem deutlichen Autonomieverlust einher
[152,208]. Die Indikation zur Fortfiihrung der invasiven Beat-
mung nach Weaningversagen soll nach erstmaliger Einleitung
regelmaRig von Experten idealerweise in einem Zentrum fir
auBerklinische Beatmung (vgl. Kap.5.1; [152,207,209]) tber-
prift werden. Insbesondere ist immer wieder die Moglichkeit
zur Umstellung auf eine NIV zu evaluieren, da bei nicht wenigen
Patienten durch fortgesetzte konsequente Physiotherapie und
Logotherapie auch mittel- bis langfristig noch eine Verbesse-
rung der Muskelkraft bzw. der Schluckfunktion - und damit
Weaningpotenzial - zu erzielen ist [210]. Auch soll bei persistie-
rendem Weaningversagen die Fortfiihrung der Beatmung mit
den Wiinschen des Patienten abgeglichen werden.

EMPFEHLUNG

= Die Diagnose ,erfolgloses Weaning“ (Kategorie 3 c)
soll von einem in Beatmung und Weaning erfahrenen
Arzt - idealerweise aus einem Weaningzentrum —
gestellt oder mindestens konsiliarisch gepriift werden,
bevor erstmals eine invasive auRerklinische Beatmung
wegen Weaningversagen initiiert wird.

8.2 Ist erfolgloses Weaning reversibel?

Bei folgenden exemplarischen Ursachen kann auch im Verlauf
nach primirem Weaningversagen und Uberleitung in die au-
Rerklinische invasive Beatmung noch Weaningpotenzial beste-
hen:
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Tod oder Entlassung mit invasiver Beatmung via Tracheostoma

= Muskelschwdche nach Langzeitintensivtherapie (ICU-acquir-
ed weakness; [211,212])

= Ventilator-induzierte Zwerchfelldysfunktion [153,213,214]

= Stabilisierung von Komorbiditdten

= Besserung einer Schluckst6érung

Aus diesem Grund ist bei Patienten mit primarem Weaningver-
sagen die Fortfiihrung einer intensiven physio- und logopadi-
schen Therapie, ggf. auch einer ergotherapeutischen Behand-
lung im auBerklinischen Bereich indiziert.

8.3 Wie soll die Diagnose ,erfolgloses Weaning*
gestellt werden?

Generell sollen stets alle Mdglichkeiten ausgeschépft werden,
um eine invasive auRerklinische Beatmung zu vermeiden. Die
Diagnose ,erfolgloses Weaning*“ sollte nur von einem Weaning-
zentrum (vgl. Kap.5.1) attestiert werden. Vor allem ist vor einer
erstmaligen Entlassung mit invasiver Beatmung in den auRerkli-
nischen Bereich grundsatzlich immer zu priifen, ob die invasive
Beatmung in eine nichtinvasive Beatmung tberfihrt werden
kann [152,184,196]. Aufgrund der weitreichenden Konse-
quenzen fir Betroffene, Angehorige und die Solidargemein-
schaft der gesetzlichen Kranken- und Pflegeversicherung soll
einer invasiven auBerklinischen Beatmung die fundiert gestell-
te, mindestens aber die konsiliarisch (z.B. im Rahmen eines Ex-
pertenboards) durch einen &rztlichen Spezialisten aus einem
Weaningzentrum iberpriifte Diagnose ,erfolgloses Weaning*“
vorausgehen.

Die amerikanische Leitlinie zur Beatmungsentwdhnung
empfiehlt, erst nach drei Monaten erfolgloser Weaningbehand-
lung ein Weaningversagen zu attestieren [215]. In der aktuellen
deutschen Leitlinie zum prolongierten Weaning kommen die
Experten zu dem Schluss, dass spezialisierte Weaningzentren
haufig schon nach vier Wochen beurteilen kénnen, ob die Fort-
setzung einer Beatmungsentwdhnung noch sinnvoll ist [152].
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Wenn die Diagnose ,erfolgloses Weaning“ korrekt gestellt
worden ist, zeigt sie an, dass zum Entlassungszeitpunkt kein
Weaningpotenzial mehr vorhanden ist. Beatmungsentwdh-
nungsversuche sollten im auRerklinischen Bereich wegen man-
gelnder wissenschaftlicher Evidenz und aus Griinden der Pa-
tientensicherheit jedoch unterbleiben; insbesondere auch,
weil im Weaningprozess oftmals invasive diagnostische und
therapeutische MaRnahmen erforderlich sind, die im auRerkli-
nischen Bereich in der Regel nicht zur Verfigung stehen. Eine
Entlassung in die invasive auBerklinische Beatmung mit dem
primdren Ziel einer Beatmungsentwdhnung ist obsolet [152,
181], allerdings kann aktivierende Pflege und die zielgerichtete
Fortsetzung supportiver TherapiemaBnahmen die Erlangung
von kiinftigem Weaningpotenzial unterstiitzen.

8.4 Wie wird bei erfolglosem Weaning die
Indikation zur invasiven auBerklinischen Beatmung
gestellt?

Die Indikation zur invasiven auRerklinischen Beatmung kann bei
Patienten mit erfolglosem Weaning nur dann gestellt werden,
wenn auRerklinisch eine sichere Versorgungssituation erzielt
werden kann. Zudem sollte eine den Umstanden angemessene
Lebensperspektive berlicksichtigt werden (vgl. Kap.6.1). Die
Indikation zur invasiven auBerklinischen Beatmung besteht
nicht, wenn sie einen Sterbeprozess verlangert [9,196,216 -
222]. Manchmal begrenzt auch die Schwere der Erkrankung
mit entsprechenden medizinischen, pflegerischen, therapeuti-
schen und technischen Anforderungen den Wunsch nach einer
Entlassung in den auRBerklinischen Bereich (vgl. Kap.6.3).

Voraussetzung zur Einleitung einer invasiven auBerklini-
schen Beatmung wegen erfolglosem Weaning ist das Einver-
standnis des Patienten oder seines gesetzlichen Betreuers.
Hierzu ist insbesondere vor dem Hintergrund der aktuell gilti-
gen deutschen Gesetzgebung (Patientenrechtegesetz vom
20.02.2013) die umfassende Aufkldrung des Patienten und/
oder seines gesetzlichen Betreuers erforderlich. Dabei soll die
zu erwartende Lebens- und Betreuungssituation im auRerklini-
schen Bereich mit den individuellen Moglichkeiten, aber eben-
so mit den zu erwartenden Limitationen dargestellt werden.
Gerade die bei Patienten mit erfolglosem Weaning hdufig zu-
grunde liegende schwere Multimorbiditdt erfordert die dezi-
dierte Er6érterung der zu erwartenden Lebenszeitprognose und
der erreichbaren Lebensqualitdt im Kontext der individuellen
Patientenwiinsche und der angestrebten Autonomie. Erst nach
umfanglicher Aufkldarung kann ein fundiertes Einverstandnis zu
dieser Therapieform eingeholt werden. Bei nicht einwilligungs-
fahigen Patienten ohne schriftliche Verfligung ist wie bei jeder
anderen Therapieentscheidung der mutmaRliche Patientenwil-
le zu ermitteln.

Nur bei medizinischer und pflegerischer Stabilitdt sowie ada-
quater Symptomkontrolle ist bei Patienten mit erfolglosem
Weaning die Voraussetzung zur Initiilerung einer auRerklini-
schen invasiven Beatmung gegeben. Weder sollte die Erforder-
nis zur hdufigen arztlichen Anwesenheit noch zur wiederholten
arztlichen Intervention in Form diagnostischer und/oder thera-
peutischer MaBnahmen vorliegen (vgl. Kap.6.3;[152,181]).
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Patienten am Lebensende kdnnen bei entsprechendem
Wunsch mit invasiver Beatmung aus dem Krankenhaus entlas-
sen werden, wenn im auBerklinischen Bereich eine entspre-
chende palliativmedizinische Betreuung durchgefiihrt werden
kann. Die spezialisierte ambulante Palliativversorgung (SAPV)
steht mittlerweile auch nicht onkologischen Patienten zur Ver-
fligung und kann zusatzlich zur Behandlungspflege nach SGB V
verordnet werden. Allerdings ist nicht jedes SAPV-Team mit
den Modalitdten der auBerklinischen Beatmung vertraut. Eine
Hospizversorgung wdre fiir einige Patienten wiinschenswert,
ist bislang aber noch nicht tberall mdéglich, auch wegen unter-
schiedlicher Auffassungen zur Anwendung einer Beatmung am
Lebensende.

Vor einer Entlassung mit invasiver auBerklinischer Beatmung
in den auBerklinischen Bereich sind die kurativ- oder palliativ-
medizinischen Ziele der auBerklinischen Betreuung zu definie-
ren. Sie sind ebenso wie die Inhalte einer ggf. vorhandenen Pa-
tientenverfiigung im Entlassungsbericht zu dokumentieren.

QUALITATSINDIKATOR

= Die invasive auBerklinische Beatmung wird erst nach
Einverstandnis des umfanglich aufgeklarten Patienten
oder seines gesetzlichen Betreuers eingeleitet. Die In-
halte der Aufklarung werden dokumentiert und sowohl
vom aufkldrenden Arzt als auch vom Patienten oder
gesetzlichen Betreuer unterzeichnet. Im Rahmen der
Indikationsstellung wird die Ermittlung der Patienten-
wiinsche nachvollziehbar dokumentiert.

EMPFEHLUNGEN

= Die Indikation zur invasiven auBerklinischen Beatmung
bei erfolglosem Weaning soll sich neben medizinischen
Fakten (Notwendigkeit der invasiven Beatmungsfort-
fiihrung) auch auf ethische Aspekte stiitzen.

= Bei der Entscheidung zur Therapie sollen die individuel-
len Patientenwiinsche nach umfassender Aufklarung
berticksichtigt werden.

= Bei nicht einwilligungsfahigen Patienten soll im Rahmen
der Indikationsstellung die Ermittlung der Patienten-
wiinsche - wenn moglich mittels Durchfiihrung einer
ethischen Fallkonferenz — nachvollziehbar dokumentiert
werden.

8.5 Wo soll die invasive auBerklinische Beatmung
bei erfolglosem Weaning eingeleitet werden?

Beatmungszentren verfligen durch die Langzeitbetreuung von
Patienten mit nichtinvasiver und teilweise auch invasiver auBer-
klinischer Beatmung wegen chronischer ventilatorischer Insuf-
fizienz Giber die notwendigen Kenntnisse auRerklinischer Ver-
sorgungsstrukturen und Moglichkeiten. Die Strukturvorgaben
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fur zertifizierte Weaningzentren, beispielsweise der DGP, be-
inhalten das Vorhandensein einer spezialisierten Station fiir
auBerklinische Beatmung, auf der Patienten, Angehorige und
Pflegedienste entsprechend eingewiesen und auf die auRerkli-
nische Beatmung und deren Besonderheiten vorbereitet wer-
den kénnen. Zudem beinhalten die Prozessvorgaben ein pa-
tientenzentriertes Uberleitmanagement und Empfehlungen zu
Kontrolluntersuchungen, sodass die Aspekte der Patienten-
sicherheit und der langfristigen Betreuung addquat adressiert
werden. Auch ausgewiesene Querschnittzentren oder padiatri-
sche Beatmungszentren verfiigen (iber vergleichbare Struktu-
ren. Eine invasive auBerklinische Beatmung wegen erfolglosem
Weaning nach Intensivtherapie soll wenn madglich in einem
Weaningzentrum oder in einem Zentrum fir auRerklinische Be-
atmung mit Expertise in invasiver auBerklinischer Beatmung
(vgl. Kap.5.1) initiiert werden [9,183,185,203,208,209,223,
224]. Sollte die Verlegung dorthin nicht méglich sein, soll ein
solches Zentrum zumindest in die fundierte Indikationsstellung
sowie in den Uberleitprozess und die Nachsorge mit den ent-
sprechenden Kontrolluntersuchungen und Beratungsleistun-
gen involviert werden.

QUALITATSINDIKATOR

= Die Einleitung einer invasiven auRerklinischen Beat-
mung bei erfolglosem Weaning erfolgt in - mindestens
aber zusammen mit - einem Weaningzentrum oder
einem Zentrum fiir auBerklinische Beatmung mit Ex-
pertise in invasiver auRerklinischer Beatmung. Das ent-
lassende oder an der Entlassung beteiligte Zentrum
steht dem auBerklinischen Behandlungsteam beratend
zur Verfligung.

EMPFEHLUNGEN

= Eine invasive auBerklinische Beatmung soll in einem
Weaningzentrum oder einem Zentrum fiir auRerklini-
sche Beatmung mit Expertise in invasiver auRerklini-
scher Beatmung (vgl. Kap 5.1), mindestens aber unter
konsiliarischer Mitwirkung eines solchen Zentrums ein-
geleitet werden.

= Wenn ein Patient invasiv beatmet nicht aus einem Beat-
mungszentrum entlassen worden ist, soll in kiirzester
Frist (maximal 3 Monate) ein Beatmungsexperte aus
einem solchen Zentrum hinzugezogen werden oder al-
ternativ eine Uberpriifung des Weaningpotenzials und
der auBerklinischen Versorgungssituation durch einen
ermadchtigten/niedergelassenen Arzt mit Beatmungs-
expertise in Ricksprache mit einem solchen Zentrum
erfolgen. Die Kosteniibernahme der hduslichen Kran-
kenpflege durch den Kostentrdger soll bis zu diesem
Zeitpunkt befristet werden.
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8.6 Was ist bei der ambulanten medizinischen
Versorgung von Patienten mit erfolglosem Weaning
zu beachten?

Bei der Initiierung einer invasiven auBerklinischen Beatmung
wegen erfolglosem Weaning ist insbesondere die zumeist zu-
grunde liegende komplexe Multimorbiditdt zu beriicksichtigen,
die eine addquate arztliche Betreuung im auRerklinischen Be-
reich notwendig macht [9,181,196, 203,225,226]. Neben der
medikament6sen und nicht-medikamentdsen Therapie ist z.B.
die Koordination weiterer wichtiger BehandlungsmaRBnahmen
wie z.B. Physiotherapie, Logopadie, Ergotherapie, Wundmana-
gement und Schmerztherapie mit &rztlichem Wissen Uber
Prognose und Weaningpotenzial notwendig. Notwendige &rzt-
liche Qualifikationen im Umgang mit invasiv beatmeten Patien-
ten werden in Kapitel 6.6 dargestellt.
Die medizinischen Voraussetzungen fiir eine sichere Entlas-
sung in den auBerklinischen Bereich sind neben der experten-
gesicherten fundierten Diagnose eines erfolglosen Weanings
wie folgt:
= hdamodynamische Stabilitdt ohne Einsatz kreislaufstabilisie-
render Medikamente
= Abwesenheit eines akuten hyper- oder hypoaktiven Delirs
= stabile Nierenfunktion oder Sicherstellung einer ambulanten
Dialysetherapie inklusive Vorhandensein eines Dialysezu-
gangs
= Vorhandensein eines Erndhrungskonzepts inklusive ggf. not-
wendiger Applikations-Devices (PEG, Port, Boroviac-Kathe-
ter)

= ein im auBerklinischen Bereich durch Patienten, Angehérige
und/oder Pflegeberufe anwendbares, sicheres Medikations-
konzept mit ambulanter Verordnungsfahigkeit

= fehlende Erfordernis zur regelmaRigen Fixierung, zu Blut-
entnahmen, Bildgebung, invasiven Interventionen bzw.

invasiven TherapiemaRBnahmen [181,227]

Vor der Entlassung in den auBerklinischen Bereich sollen
Screeninguntersuchungen hinsichtlich multiresistenter Erreger
durchgefiihrt und die auRerklinischen Betreuungseinrichtun-
gen noch vor der Entlassung Gber das Ergebnis informiert wer-
den. Entsprechende HygienemaRnahmen sind anhand gesetz-
licher Bestimmungen und institutioneller Empfehlungen zwi-
schen entlassender Klinik und auBerklinischem Behandlungs-
team abzustimmen.

Bereits die arztliche Betreuung multimorbider &lterer Men-
schen in stationdren Pflegeeinrichtungen wird in Deutschland
als unzureichend betrachtet [228]. Da bei niedergelassenen
Arzten Beatmungskompetenz nicht in der notwendigen Breite
vorausgesetzt werden kann und die aufwendige Betreuung
mit Hausbesuchen nicht oder nur ungeniigend in den Vergi-
tungssystemen abgebildet ist [229], ist die ambulante arztliche
Versorgung multimorbider Patienten mit invasiver auRerklini-
scher Beatmung wegen erfolglosem Weaning nach den Erfah-
rungen der Experten weitgehend nicht sichergestellt. Die au-
Rerklinische Versorgungssituation ist hierdurch oftmals insta-
bil, sodass hdufige Notarzteinsdtze und wiederholte Kranken-
hauseinweisungen notwendig sind. Ambulante Intensivpflege-
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dienste kooperieren daher hdufig mit freiberuflich engagierten,
in Kliniken beschéftigten Intensivmedizinern. Diese Koopera-
tion ist fur die betreffenden Klinikdrzte unter Umstdnden
sozialrechtlich, zivilrechtlich, berufsrechtlich, haftungsrecht-
lich, arbeitsrechtlich und steuerrechtlich problematisch, insbe-
sondere, wenn ambulante Pflegedienste die Arzte beauftragen
und aus den Mitteln der Hauskrankenpflege (SGB V) bezahlen.
Diese informellen und nicht gesetzeskonformen Strukturen sol-
len durch Schaffung geeigneter intersektoraler Betreuungskon-
zepte (z.B. Integrierte Versorgung, Selektivvertrage) oder die
Ermachtigung geeigneter Krankenhausérzte abgel6st werden.
Hier besteht dringender Handlungsbedarf. Derzeit ist lediglich
eine Kooperation stationdrer Pflegeeinrichtungen (SGB XI) mit
Krankenhdusern moglich.

Problematisch ist die Beobachtung, dass nach erfolglosem
Weaning - insbesondere bei COPD-Patienten - die Lebensqua-
litdt nachhaltig schlecht bleiben kann trotz Ausschépfung um-
fangreicher personeller oder technischer Hilfen. Vor diesem
Hintergrund kann die Messung der gesundheitsbezogenen Le-
bensqualitdt mittels Fragebogen (z.B. dem beatmungsspezifi-
schen Fragebogen SRI; weitere Informationen im Internet unter
www.pneumologie.de) erwogen werden (Hutmann/Windisch
2017 - personliche Kommunikation).

Arztliche Hausbesuche sind bei Patienten mit invasiver Beat-
mung und komplexer Multimorbiditdt unumganglich, um die
logistisch aufwendigen und risikoreichen Transporte zu mini-
mieren. Das langfristig betreuende Beatmungszentrum sollte
niedergelassenen Arzten dabei beratend zur Verfiigung stehen.
Zukiinftig konnten telemedizinische Lésungen z.B. in Form von
Telekonsultationen diese Beratung unterstiitzen [230]. Insbe-
sondere kdnnte eine solche intersektorale Vernetzung von nie-
dergelassenen Arzten mit Beatmungszentren dazu beitragen,
frithzeitig Patienten zu identifizieren, die nach primarem Wea-
nigversagen doch noch Weaningpotenzial entwickelt haben.
Bei fortschreitender klinischer Verschlechterung unter den Be-
dingungen der auRerklinischen Beatmung sollten sowohl die
Versorgungssituation als auch die Therapieziele fiir den Patien-
ten tberpriift werden.

QUALITATSINDIKATOREN

= Die drztliche Betreuung im ambulanten Bereich in Form
von Hausbesuchen ist gesichert.

= Das langfristig betreuende Beatmungszentrum steht
dem betreuenden Hausarzt beratend zur Verfiigung.

EMPFEHLUNGEN

= Nach der erstmaligen Initiierung einer invasiven auler-
klinischen Beatmung wegen erfolglosem Weaning sol-
len mindestens 1x jahrlich Kontrolluntersuchungen in
einem Beatmungszentrum stattfinden.

= Die Therapieziele von Patienten mit invasiver auBerkli-
nischer Beatmung wegen erfolglosem Weaning sollen
regelmaRig drztlich Gberprift werden.
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9 Obstruktive Atemwegserkrankungen

9.1 Was ist der Stellenwert der NIV bei chronisch
obstruktiver Lungenerkrankung (COPD)?

Im Vergleich zum Einsatz von NIV bei akuter respiratorischer In-
suffizienz gibt es zum Nachweis des langfristigen Nutzens der
auRerklinischen Beatmung mittels NIV bei COPD-Patienten mit
chronisch ventilatorischer Insuffizienz nur wenige Studien mit
suffizienten Qualitatskriterien [231, 232]. Die primar einzuset-
zende Therapie-Option bei chronisch ventilatorischer Insuffi-
zienz infolge einer COPD ist die NIV. Eine langfristige invasive
Beatmung tiber ein Tracheostoma stellt heute eine Ausnahme-
situation dar, Gberwiegend bei erfolglosem, prolongierten
Weaning (Gruppe 3c) [152].

9.1.1 Was sind die Indikationen zur langfristigen NIV bei
COPD?

Wichtigstes Kriterium fiir den Beginn einer langfristigen NIV

sind die symptomatische chronische ventilatorische Insuffizienz

oder die persistierende Hyperkapnie bei Zustand nach akuter

NIV-pflichtiger Exazerbation mit Hospitalisation. Eine Nikotin-

karenz vor NIV-Einleitung ist dringend zu empfehlen [233].
Indikationskriterien (mindestens ein Kriterium soll erfillt

sein) (vgl. » Abb. 3):

= chronische Tages-Hyperkapnie mit PaCO, 250 mmHg

= ndchtliche Hyperkapnie mit PaCO,>55mmHg

= milde Tages-Hyperkapnie mit 46-50 mmHg und Anstieg
des PtcCO, um =10mmHg wéhrend des Schlafs

= in der Folge einer akuten, beatmungspflichtigen respiratori-
schen Azidose, wenn mindestens 14 Tage nach Beendigung
der Akut-Beatmung noch eine persistierende Hyperkapnie
(PaC0O,>53 mmHqg) besteht [234]

= nach prolongiertem Weaning, wenn eine Dekaniilierung nur
mit Hilfe der NIV mdglich ist und diese zur Kontrolle von
Symptomen und zur Vermeidung einer Hyperkapnie lang-
fristig, also auch nach stationarer Entlassung, notwendig ist
(Weaningkategorie 3b)

Die Beurteilung der ,typischen Symptome* bedarf immer einer
klinischen Einschatzung, wobei weitere Kriterien wie der Ver-
lauf von Lungenfunktion, die kérperliche Leistungsfahigkeit
und der Wunsch des Patienten zu bericksichtigen sind.
Patienten mit milder Tages-Hyperkapnie (PaCO, 45-50
mmHg) bedirfen einer ndchtlichen Diagnostik. Wiederholte
ndchtliche Blutgasmessungen stéren den Schlaf und stellen im-
mer nur Momentaufnahmen dar [23]. Im Fall von nicht verfiig-
barer transkutaner PCO,-Messung kann eine morgendliche
Blutgasanalyse unmittelbar nach Beendigung des Nachtschla-
fes zur Abschdtzung der Beatmungsindikation hilfreich sein.
Zudem konnen erhohte Bikarbonatwerte auf eine nachtliche
Hyperkapnie hinweisen und damit Anhalt fiir eine weitere Ab-
kldrung geben. Die Durchfiihrung einer Polygrafie oder Poly-
somnografie ist optional, um den PCO,-Verlauf schlafstadien-
abhangig zu erfassen. Bei milder Tageshyperkapnie und einem
Anstieg des PtcCO, um =10 mmHg wahrend des Nachtschlafs
besteht eine Indikation zur NIV. Wiederholte, schwere Exazer-
bationen mit respiratorischer Azidose (pH<7,35) sollten eng-
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fortgeschrittene COPD

Zustand nach akuter
hyperkapnischer Exazerbation mit
Beatmungspflichtigkeit? 1

Nein

Symptome der chronischen ventilatorischen
Insuffizienz

Ja

Tages-PaCO, 2 50 mmHg

Nein

Nacht-PaCO, = 55 mmHg
Nein 4
Nein

Tages-PaCO,
> 45 - 50 mmHg mit nachtlichem
PtcCO,-Anstieg = 10 mmHg 5

Nein

keine Indikation zur NIV
Re-Evaluation im Intervall

» Abb.3 Algorithmus zur NIV-Therapie bei COPD.

maschig auf Fortbestehen einer chronischen Hyperkapnie kon-
trolliert werden. Fiir eine NIV-Einleitung im direkten Anschluss
an eine akute Hyperkapnie besteht keine wissenschaftliche Evi-
denz [235]. Im Gegensatz dazu ist die Prognose nach beat-
mungspflichtiger respiratorischer Azidose verbessert, wenn
eine Hyperkapnie mit einem PaCO, von >53mmHg =14 Tage
nach Beendigung der Akutbeatmung fortbesteht und dann
eine Langzeit-NIV eingeleitet wird [234]. Daher sollten Patien-
ten ohne auBerklinische NIV nach Akutexazerbation mit respi-
ratorischer Azidose nach stationdrer Entlassung durch einen
niedergelassenen Pneumologen oder durch das Beatmungs-
zentrum hinsichtlich einer persistierenden Tageshyperkapnie
(PaC0O,>53 mmHqg) reevaluiert werden. Zudem kénnen grund-
sdtzlich Rehospitalisierungen durch ein fachpneumologisches
Follow-up vermieden werden [236].

Die aktuellen wissenschaftlichen Arbeiten zeigen somit, dass
Patienten mit akuter Verschlechterung einer chronischen Hy-
perkapnie (acute on chronic) sehr wohl von der Einleitung einer
Langzeit-NIV profitieren. Im Gegensatz dazu profitieren Patien-
ten, die nur im Rahmen der Exazerbation hyperkapnisch und
beatmungspflichtig werden, im Anschluss aber ohne Fortset-
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Nein

0
persistierende Tages-Hyperkapnie
>53 mmHg 14 Tage nach Beendigung der
Akutbeatmung 7

Ja

Langzeit-NIV

zung der Beatmung wieder normokapnisch werden, nicht von
einer Langzeit-NIV.

9.1.2 Wie ist die praktische Durchfiihrung der NIV bei
COPD?

Ziel der Beatmung ist die Normalisierung des PaCO, unter Beat-
mung und im beatmungsfreien Intervall bei bestmdglicher Ak-
zeptanz [237, 238]. Die besten therapeutischen Effekte der Be-
atmung wurden unter experimentellen Bedingungen bei An-
wendung von assistiert-kontrollierten Beatmungsmodi mit in-
spiratorischen Beatmungsdriicken von 20 -40 mbar erzielt [21,
59,73-76,239,240]. Diese Technik der sogenannten ,high-in-
tensity NIV* ist definiert als NIV mit dem physiologischen Ziel
der maximalen PCO,-Reduktion bei subjektiver Toleranz. Auf
eine detaillierte Beschreibung der high-intensity NIV-Technik
sei an dieser Stelle verwiesen [21,59,73-76,239-241]. Erfah-
rungsgemal werden die Beatmungs-Vorgaben nicht bei allen
Patienten erreicht; dann soll die Beatmung mit dem Beat-
mungsdruck erfolgen, der mdglichst nahe am therapeutisch
notwendigen Druck liegt und vom Patienten noch toleriert
wird. Dennoch ist es erforderlich, dem Patienten ausreichend
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Zeit zur NIV-Adaption zu geben, da eine erfolgreiche Einleitung
einer high-intensity NIV langer dauern kann als eine NIV im as-
sistierten Modus ohne das Ziel einer maximalen PaCO,-Reduk-
tion [21,59,73-76, 239].

Ein schneller Anstieg des Inspirationsdruckes (innerhalb von
0,1-0,2 Sekunden) wird am besten toleriert. Bei assistierter
oder assistiert-kontrollierter Beatmung wird durch die Einstel-
lung eines PEEP/EPAP der Kollaps der oberen Atemwege im
Schlaf verhindert, was insbesondere bei co-morbidem obstruk-
tivem Schlafapnoe-Syndrom (OSAS) sinnvoll ist.

9.1.3 Welche Beatmungseffekte sind bei stabiler
chronischer Hyperkapnie zu erwarten?

Die auRerklinische NIV zeigte sich als erfolgreich hinsichtlich
physiologischer Parameter wie Spontanatemfrequenz, Uber-
blahung, Blutgase, Lungenfunktion [21,38,59,74-76,242,
243 -245] und Kachexie [246] sowie Atemmuster [21]. COPD-
Patienten zeigten nach Einleitung einer NIV eine Linderung ih-
rer Atemnot [21,41,247]. In weiteren Studien wurde belegt,
dass die auRerklinische NIV die korperliche Leistungsfahigkeit,
gemessen an der 6-Minuten-Gehstrecke, verbessert [248]. Die-
ser Effekt wird verstarkt, wenn NIV mit pulmonaler Rehabilitati-
on kombiniert wurde [249-252]. Darlber hinaus zeigte die An-
wendung der NIV wéhrend korperlicher Belastung eine Verbes-
serung der Oxygenierung, der Belastbarkeit sowie der Dyspnoe
[253,254]. Eine kontrollierte Studie konnte zeigen, dass der
dauerhafte Einsatz von NIV die Schlafqualitdt von COPD-Patien-
ten relevant verbessert [242], was jedoch in einer Metaanalyse,
die drei klinische Studien analysierte, nicht verifiziert werden
konnte [248]. Untersuchungen mit dem SRI-Fragebogen zeig-
ten deutliche Zugewinne an gesundheitsbezogener Lebensqua-
litdt [21,41,43,76,77,245]. Der Einsatz von NIV ist mit einer
Reduktion der Krankenhausaufnahmen und stationdren Be-
handlungskosten assoziiert [243,255-258].

In dlteren kontrollierten, prospektiven Studien konnten bei
chronisch stabilen COPD-Patienten keine klinisch relevanten
Vorteile durch die NIV gefunden werden [259,260]. Allerdings
haben diese Studien erhebliche Schwachen hinsichtlich Design,
angewandter Technik, Patientenauswahl, Fallzahl oder Beob-
achtungszeitrdumen, sodass aus deren Ergebnissen keine Infor-
mationen ber den tatsdchlichen therapeutischen Nutzen der
NIV gewonnen werden kénnen [261-263]. Zwei kleinere pro-
spektive Studien mit einer Beobachtungszeit von tiber 12 Mo-
naten konnten keinen Uberlebensvorteil fiir beatmete Patien-
ten zeigen [243,264]. Dies steht im Gegensatz zu den Ergebnis-
sen einer retrospektiven Datenanalyse [245] und einer prospek-
tiven Studie, die nach 2 Jahren Langzeit-NIV Giber durchschnitt-
lich 4,5 Stunden téglich eine statistisch signifikant niedrigere
Mortalitdt nachweisen konnte [265]. Die umfassendste pro-
spektive, randomisierte, kontrollierte Studie mit dem primaren
Zielparameter Mortalitdt konnte an einem Kollektiv von 195
stabilen, chronisch hyperkapnischen COPD-Patienten demons-
trieren, dass die Ein-Jahres-Mortalitdt durch dauerhafte auRer-
klinische NIV signifikant gesenkt werden kann, wenn eine deut-
liche Reduktion der Hyperkapnie erreicht wird [77]. Dies erfor-
dert die Applikation von inspiratorischen Beatmungsdrucken
jenseits von 20mbar und eine tdgliche Anwendung der NIV
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tiber mindestens 6 Stunden. Zusétzlich konnten mit diesem
Setting signifikante Verbesserungen hinsichtlich korperlicher
Leistungsfahigkeit und gesundheitsbezogener Lebensqualitét
etabliert werden. Die Entscheidung zur Anwendung von NIV
als Langzeittherapie liegt in der Hand des behandelnden Arztes
und soll selbstverstandlich Patienten-individuelle Faktoren be-
riicksichtigen [266].

9.1.4 Was sind die Effekte der Langzeit-NIV auf die
Herzfunktion?

Eine physiologische Studie konnte zeigen, dass unter der An-
wendung der NIV das Herzzeitvolumen sinkt, insbesondere
wenn hohere Beatmungsdriicke zum Einsatz kommen (high-in-
tensity NIV) [240]. Bei Patienten mit vorbestehender Herzinsuf-
fizienz ist daher grundsdtzlich Vorsicht geboten. Allerdings
wird davon ausgegangen, dass ein reduziertes Herzzeitvolu-
men im glinstigen Sinne auch eine Abnahme der Atemarbeit re-
flektiert [267]. Eine weitere Studie konnte zeigen, dass eine
Langzeit-NIV bei COPD zu einer Abnahme erhdhter proBNP-
Werte im Verlauf fihrte [268]. SchlieBlich zeigt eine aktuelle
randomisierte Crossover-Studie keinen Nachteil hinsichtlich
der Wirkung einer Langzeit-NIV auf die Herzfunktion, wenn
eine high-intensity NIV eingesetzt wird im Gegensatz zu einer
low-intensity NIV mit niedrigen Beatmungsdriicken und einem
assistierten Beatmungsmodus [269].

9.1.5 Welche Besonderheiten gibt es bei langfristiger NIV
bei COPD zu beachten?

Die Einleitung einer NIV bei fortgeschrittener COPD fordert ein
hohes MaR an Motivation und Mitarbeit von Seiten des Patien-
ten und ist fiir das therapeutische Team eine besondere He-
rausforderung. Deshalb kann die stationdre Behandlungszeit
bis zum Erreichen einer stabilen Therapie durchaus bis zu zwei
Wochen in Anspruch nehmen [41,74,270]. Bei den oft élteren,
multimorbiden Patienten ist dieser Zeitaufwand gerechtfertigt,
um eine optimale Anpassung von Beatmungsmodus und Maske
an die Bedirfnisse des Patienten zu erzielen und um die lang-
fristige Adhdrenz des Patienten zu gewdhrleisten [248].

EMPFEHLUNGEN

= NIV ist die primdre Therapie-Option zur auBerklinischen
Beatmung von Patienten mit chronisch ventilatorischer
Insuffizienz bei COPD.

= Eine auBerklinische NIV soll begonnen werden bei Vor-
liegen einer chronischen Hyperkapnie in Kombination
mit den typischen Symptomen der ventilatorischen In-
suffizienz.

= Eine auBerklinische NIV soll begonnen werden nach be-
atmungspflichtiger akuter respiratorischer Azidose mit
persistierender Hyperkapnie langer als 2 Wochen nach
Beendigung der Akutbeatmung.

= Ziel der Beatmung ist die Normalisierung des PaCO,;
eine ausreichend hohe Beatmungsintensitdt mit effek-
tiven Beatmungsdriicken und ggf. kontrollierten Beat-
mungsmodi kédnnen hierfiir notwendig sein.
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9.2 Mukoviszidose

Neben den bereits fiir COPD genannten Aspekten der direkten
Therapie der insuffizienten Atempumpe, der Verbesserung des
Gasaustausches, der Steigerung der korperlichen Leistungsfa-
higkeit und der Verbesserung der Lebensqualitdt kann NIV in
Kombination mit Physiotherapie das Abhusten des zdhen Atem-
wegssekrets erleichtern [271]. In einer Studie mit kurzen NIV-
Intervallen konnte eine verbesserte kdrperliche Leistungsfahig-
keit, eine 6konomischere Ventilation, eine verbesserte Lungen-
funktion und eine verbesserte Gewebe-Oxygenierung gezeigt
werden [272]. Diese Effekte wurden vermutlich durch die pas-
sagere Reduktion der atemmuskuldren Last erzielt; direkte Ef-
fekte auf die Mukoviszidose-bedingte Bronchiolitis erscheinen
weniger wahrscheinlich. Eine mindestens einjdhrige NIV
scheint die Lungenfunktion bei Kindern mit weit fortgeschritte-
nem Krankheitsstadium zu stabilisieren [273]. Eine Tendenz
zum verbesserten Gasaustausch im Schlaf wurde gezeigt [274].
Positive Auswirkungen von langfristiger NIV auf die Exazerbati-
onsfrequenz, den Verlauf der Erkrankung, die Schlafqualitdt
und die krankheitsbezogene Lebensqualitdt wurden mehrfach
postuliert, sollen aber noch in groReren Studien mit suffizien-
ten Qualitatskriterien verifiziert werden [275].

9.3 Bronchiektasen

Im Moment existieren nur vereinzelte klinische Studien, aber
keine allgemein giiltigen Empfehlungen fiir die Therapie von
Patienten mit chronisch ventilatorischer Insuffizienz als Folge
einer Bronchiektasen-Erkrankung [276]. Fiir die Therapie von
Patienten mit fortgeschrittener Bronchiektasie werden die fir
Mukoviszidose genannten MaRnahmen empfohlen.

10 Thorakal-restriktive Lungen-
erkrankungen

10.1 Was ist die allgemeine Definition und
was sind Krankheitsbilder thorakal-restriktiver
Erkrankungen?

Die chronisch ventilatorische Insuffizienz bei thorakal-restrikti-
ven Erkrankungen ist eine etablierte Indikation fiir eine auRer-
klinische Beatmung [3,218,255,277,278]. Neben schweren
Verformungen des Thoraxskeletts oder der Thoraxwand bzw.
der Wirbelsdule mit unterschiedlicher zugrunde liegender Atio-
logie [33,279] kénnen auch post-entziindliche oder residuale
postoperative Zustande zu diesem Krankheitsbild fiihren (vgl.
» Tab.6). Als wesentliche pathogenetische Faktoren der chro-
nisch ventilatorischen Insuffizienz bei diesen Erkrankungen
sind neben der restriktiven Ventilationsstérung vor allem die
unglinstige Atemmechanik mit reduzierter Lungen- oder Tho-
raxcompliance anzusehen. Die in der » Tab.6 genannten Er-
krankungen haben in der Regel eine stabile bzw. nur langsam
progrediente Verlaufsform. Hiervon abzugrenzen ist die Lun-
genfibrose, die hdufig einen rasch progredienten Verlauf hat
und daher am Ende des Kapitels (vgl. Kap.10.6) gesondert be-
handelt wird.
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» Tab.6 Haufige thorakal-restriktive Erkrankungen mit Indikation
ftir auBerklinische Beatmung.

(Kypho-)Skoliose

Kyphose

Kielbrust

Trichterbrust

Morbus Bechterew

restriktive Pleuraerkrankungen
Post-Tbc-Syndrom
posttraumatische Thoraxdeformitat

postoperative Thoraxdeformitat (Thorakoplastik)

10.2 Wann besteht eine Indikation zur NIV bei
thorakal-restriktiven Erkrankungen?

Wichtigstes Kriterium fiir die NIV ist die chronische Hyperkap-
nie, wenn diese mit den typischen Symptomen der ventilatori-
schen Insuffizienz bzw. Einschrankung der Lebensqualitdt ein-
hergeht. Es gelten folgende Indikationskriterien:
Symptome der Hypoventilation (vgl. Kap.3) und mindestens
einer der folgenden Befunde:
= chronische Tageshyperkapnie mit PaCO,>45mmHg
= ndchtliche Hyperkapnie mit PaCO,>50mmHg
= Normokapnie am Tag mit Anstieg des PtcCO, um 210
mmHg in der Nacht

Tatsachlich geht aber der Hyperkapnie am Tage oft eine be-
deutsame nachtliche Hypoventilation, anfangs im REM-Schlaf,
spater auch im non-REM-Schlaf, voraus [280,281], welche be-
reits die Prognose der Patienten verschlechtern kann [282].
Aus Untersuchungen bei Patienten mit einer VK<50% des Soll-
wertes bzw. typischen Symptomen der chronischen Hyperkap-
nie ergeben sich Hinweise, dass bei alleiniger nachtlicher Hypo-
ventilation die Entwicklung einer respiratorischen Insuffizienz
am Tage durch frithzeitigen Einsatz der NIV giinstig beeinflusst
werden kann [282,283]. Von diesen Beobachtungen kann ab-
geleitet werden, dass die Indikationsstellung der NIV auch
tiber die ndchtlichen Blutgase oder die PtcCO, erfolgen kann
[284]. Bei Patienten ohne manifeste Hyperkapnie aber schwe-
rer restriktiver Ventilationsstérung (VK<50% des Sollwertes)
sollen kurzfristige klinische Kontrolluntersuchungen innerhalb
von drei Monaten, einschlieRlich Polygrafie, erfolgen (vgl.
» Abb. 4).

Aufgrund der hohen Prdvalenz eines zusatzlichen obstrukti-
ven Schlafapnoe-Syndroms (OSAS) ist insbesondere bei Vorlie-
gen einer Tagesnormokapnie eine weitere polygrafische/poly-
somnografische Diagnostik anzustreben. Die intermittierende,
mehr als finf Minuten dauernde Desaturation unter eine Sauer-
stoffsdttigung von <85% in der Polygrafie entspricht in aller
Regel einer Hypoventilation [285, 286].
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thorakal-restrikitive Erkrankungen mit Symptomen
der chronischen ventilatorischen Insuffizienz

0
Tages-PaCO, = 45 mmHg q
Nein
Nacht-PaCO, = 50 mmHg bzw.
PtcCO,-Anstieg = 10 mmHg 3
Nein
schlafbezogene Atmungsstoérung? 4
Nein
VK <50 % Soll?
6
Nein
Re-Evaluation im Intervall
8

Ja

Ja

Ja

Ja

Langzeit-NIV
2
CPAP
5
Re-Evaluation alle drei Monate
7

» Abb.4 Algorithmus zur Einleitung einer NIV-Therapie bei thorakal-restriktiven Lungenerkrankungen.

Auch bei Schwangerschaft kann sich eine ventilatorische In-
suffizienz vorzeitig manifestieren und dann eine Indikation zur
NIV darstellen [279]. Fir Lungengeriisterkrankungen kann die
Indikation fiir die Einleitung einer NIV (z.B. vor geplanter Lun-
gentransplantation) gegeben sein, moglicherweise auch im
Rahmen rehabilitativer Verfahren [287]; dabei ist der individu-
elle Nutzen im Einzelfall zu priifen.

10.3 Welche krankheitsspezifischen Aspekte der
Beatmungstherapie sind bei thorakal-restriktiven
Erkrankungen zu beachten?

Die NIV kann sowohl im druckgesteuerten als auch volumenge-
steuerten Modus erfolgen [288-291]. Bei Druckvorgabe sind
maximale inspiratorische Beatmungsdriicke von oft Gber 20
mbar notwendig [279]. Zur Verbesserung der Ventilation kann
im Einzelfall auch eine Umstellung von Druck- auf Volumenvor-
gabe [58,289] oder eine Umstellung von Volumen- auf Druck-
vorgabe erforderlich sein [292]. Ein PEEP/EPAP ist, wenn keine
zusdtzliche Obstruktion der oberen Atemwege vorliegt, meist
nicht notwendig [279].

10.4 Welche nachgewiesenen Beatmungseffekte
gibt es?

Positive Beatmungseffekte bei thorakal-restriktiven Erkrankun-
gen werden in verschiedenen Studien beschrieben [33, 279,
293]. Neben Verbesserung der typischen Symptome (vgl. Kap.
5) sind folgende positive Auswirkungen beschrieben:
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Verbesserung des Gasaustausches, der Lebensqualitdt, des
Schlafprofils, der kérperlichen Belastbarkeit, der pulmonalen
Hamodynamik, der maximalen Sauerstoffaufnahme, der Lun-
genfunktion und der inspiratorischen Atemmuskelkraft sowie
eine Verringerung der Hospitalisierungsrate [87,255,294 -
303]. Auch éltere Patienten (>75 Jahre) profitieren von der NIV
[304]. Des Weiteren kommt es zu einer Verringerung der Dys-
pnoe sowie des Epworth-Schlafrigkeits-Scores [305].

Als wesentliche Mechanismen scheinen diesen Effekten die
Entlastung der Atemmuskulatur [306 - 308], die Wiederherstel-
lung der zentralen Chemosensitivitdt [309,310] und die Ver-
besserung der pulmonalen bzw. thorakalen Compliance mit Ab-
nahme der restriktiven Ventilationsstérung zugrunde zu liegen
[302,303,311].

Zudem kann bei diesen Patienten aufgrund einiger Beobach-
tungsstudien von einem verbesserten Langzeitiiberleben unter
NIV ausgegangen werden [255,277,305]. Untersuchungen ha-
ben gezeigt, dass gerade bei Patienten mit schwerer Kyphosko-
liose oder mit Post-Tuberkulose-Syndrom unter NIV, verglichen
mit Patienten unter Langzeitsauerstofftherapie (long term oxy-
gen treatment: LTOT), ein klarer Uberlebensvorteil besteht
[299,312,313].

10.5 Welche Besonderheiten sind bei NIV von
thorakal-restriktiv Erkrankten zu beachten?

Bei Patienten unter NIV kann bereits eine Unterbrechung der
Therapie fiir mehrere Tage eine relativ rasche Verschlechterung
der Blutgassituation nach sich ziehen [283, 314]. LTOT kann bei
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persistierender Hypoxamie trotz effektiver Beatmung zusétz-
lich notwendig sein [165]. Insbesondere bei Kindern und Ju-
gendlichen ist bei Thorax- bzw. Wirbelsdulendeformitdten die
Indikation fiir orthopddische Korrekturverfahren zu priifen.

10.6 Welche Rolle spielt die NIV bei Patienten mit
Lungenfibrose?

Einige wenige Studien beschreiben die kurzzeitige Anwendung
von NIV bei Patienten mit interstitiellen Lungenerkrankungen
[287,315,316]. Aufgrund der schlechten Prognose interstitiel-
ler Lungenerkrankungen gibt es keine Langzeitdaten in Bezug
auf eine NIV bei dieser Erkrankungsgruppe [317, 318]. Insbe-
sondere gibt es keine Daten zur Prognose nach Eintreten einer
ventilatorischen Insuffizienz/Hyperkapnie; es ist jedoch davon
auszugehen, dass eine Hyperkapnie erst im Endstadium der Er-
krankung auftritt [319]. Eine NIV kann hier im Rahmen eines
palliativen Settings erwogen werden. Die unsichere Datenlage
erlaubt es momentan nicht eine generelle Empfehlung fiir NIV
bei Fibrose auszusprechen [320].

EMPFEHLUNGEN

= NIV ist die primdre Therapie-Option zur auBerklinischen
Beatmung von Patienten mit chronischer ventilatori-
scher Insuffizienz bei thorakal-restriktiven Erkrankun-
gen. Wichtigste Kriterien fiir den Beginn einer langfris-
tigen NIV sind die Hyperkapnie in Kombination mit den
typischen Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz
bzw. Einschrankung der Lebensqualitat.

= Bei Symptomen der Hypoventilation und fehlender
Hyperkapnie am Tage soll eine schlafmedizinische
Untersuchung erfolgen.

= Patienten mit schwerer restriktiver Ventilationsstorung
aber noch nicht manifester Hyperkapnie sollen eng-
maschig kontrolliert werden.

11 Obesitas-Hypoventilations-Syndrom
11.1 Wie ist die allgemeine Definition des OHS?

Neben einer weiter weltweit zunehmenden Pravalenz der Adi-
positas zeigt sich auch fiir Deutschland ein zunehmender Trend
zum Ubergewicht. Das Statistische Bundesamt gibt fiir 2014
eine Zunahme der Adipositas-Pravalenz in der Allgemeinbevdl-
kerung bei Mdnnern auf 15,7% und bei Frauen auf 13,8% an
[321]. Die Pravalenz wird auf 10-20% der Patienten, die einem
Schlaflabor zugewiesen werden, geschatzt [322]. Die Prévalenz
eines OHS steigt mit Zunahme des Grades der Adipositas [323].
OHS fihrt zu einer erhéhten Inanspruchnahme von gesund-
heitsbezogenen Leistungen und verursacht bis zu einem 8-Fa-
chen der jahrlichen Kosten im Vergleich zu einer gesunden Ver-
gleichskohorte [324] sowie eine um 15% erhéhte 5-Jahres-Mor-
talitdt und Morbiditédt, auch wenn eine NIV-Therapie durchge-
fihrt wird [322,325]. Ein unbehandeltes OHS fiihrt zu einer
um 23 % erhohten Mortalitdtsrate [326].
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DefinitionsgemaR ist das OHS durch das Vorliegen einer Adi-
positas (Body-Mass-Index (BMI) 230kg/m?) in Kombination mit
einer chronisch alveoldren Hypoventilation und konsekutiver
Tageshyperkapnie (PaCO,245mmHg) unter Ruheatmung,
nach Ausschluss anderer bekannter Ursachen einer Hypoventi-
lation, definiert [327,328]. Es besteht eine hohe Koinzidenz
von schlafbezogenen Atmungsstérungen (bis zu 90% zusatz-
liches OSAS), weshalb die schlafmedizinische Diagnostik mit-
tels Polysomnografie einen entscheidenden Stellenwert besitzt
[327,328]. Patienten mit OHS beklagen meist eine ausgeprdg-
te Tagesschldfrigkeit, rasche Erschopfung, Atemnot oder
Kopfschmerzen. Bei einer Vielzahl der Patienten wird die Er-
krankung auch durch Zeichen einer rechtskardialen Dekom-
pensation, pulmonalen Hypertonie oder Polyglobulie manifest
[329,330].

Dem OHS liegen komplexe pathophysiologische Mechanis-
men zugrunde. Das AusmaR der Tageshyperkapnie steht in en-
gem Bezug zum Schweregrad des OSAS, des BMI sowie des Aus-
maRes der restriktiven Ventilationsstérung [331]. Weitere be-
deutsame pathogenetische Faktoren sind die ungiinstige
Atemmechanik einschlieRlich der extra-thorakal restriktiven
Ventilationsstérung, eine erhohte Atemarbeit als Folge der
haufig bestehenden obstruktiven Schlafapnoe sowie der extre-
men Adipositas in Kombination mit einer gestorten zentralen
Atemregulation, die sich in einem verminderten Atemantrieb
auf hypoxische und hyperkapnische Stimuli ausdriickt [332-
335]. Einige Untersuchungen weisen insbesondere darauf hin,
dass die zentrale atemstimulierende Wirkung von Leptin bei
OHS vermindert ist [336 -338]. Ahnlich wie bei der COPD ist je-
doch auch das OHS nicht als eine reine pulmonale Erkrankung
zu behandeln, sondern es sollen alle systemischen Effekte die-
ser Erkrankung hinsichtlich kardiovaskularer und metabolischer
Begleiterscheinungen im therapeutischen Konzept adressiert
werden [322,339].

11.2 Was sind die Indikationen zur Einleitung
einer Beatmungstherapie bei OHS?

Da Patienten mit OHS beinahe regelhaft ein OSAS aufweisen
und diesem eine zentrale Rolle in der Pathogenese zukommt,
ist eine primére schlafmedizinische Diagnostik mittels Poly-
somnografie sinnvoll [328,340-342]. Eine Vereinfachung der
Diagnostik mit Nachweis eines erhohten Bikarbonat-Spiegels
im Blut (HCO3>27mmol/L) oder BaseExcess (BE>3mmol/L)
durch eine Tagesblutgasanalyse bei Vorliegen einer Adipositas
und entsprechender klinischer Symptomatik wird aktuell disku-
tiert, kann jedoch als alleiniges Diagnosekriterium nicht emp-
fohlen werden [341,343,344].

In aller Regel wird eine Therapie mit einem kontinuierlichen
positiven Atemwegsdruck (CPAP) erforderlich, die unter poly-
(somno)grafischer Kontrolle und Messung des ndchtlichen
PCO, so titriert werden sollte, dass nachtliche Desaturationen
suffizient kontrolliert sind (Sp0,>90%) [23,328,342,345,
346]. In aller Regel kann fiir die CPAP-Therapie bei OHS ein re-
guldres CPAP-Gerat aus der Schlafapnoe-Therapie verwendet
werden [342]. Kbnnen unter CPAP-Therapie die ndchtlichen Hy-
popnoen, Weckreaktionen durch erhéhte Atemarbeit (respira-
tory effort related arousal; RERA) und Hypoventilationen besei-
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tigt oder deutlich vermindert werden, sollte diese Therapie zu-
ndchst fortgesetzt werden [328,341,345].

Kommt es unter der CPAP-Therapie jedoch zu einem lang-
dauernden Abfall des SpO,<80% und/oder einem relevanten
PCO,-Anstieg, soll von CPAP auf NIV umgestellt werden. In der
Arbeit von Piper et al. war ein relevanter PCO,-Anstieg definiert
als Anstieg des PtcCO,>10mmHg im REM-Schlaf oder ein An-
stieg des Tages-PaCO, =10 mmHg bei Patienten mit einem Aus-
gangs-PaCO,>55mmHg [345]. Die Indikation zur Umstellung
von CPAP auf NIV ergibt sich aus einer CPAP-Intoleranz oder in
einer der folgenden Situationen unter austitrierter CPAP-Thera-
pie bei:
= relevantem nachtlichem CO,-Anstieg
= Persistenz von Hypopnoen und RERA
= langandauernden Desaturationen Sp0O,<80% von

>10 Minuten Dauer

Beziiglich der schlafbezogenen Atmungsstérungen (Hypopno-
en/RERA) sei an dieser Stelle explizit auf die S3-Leitlinie zum
nicht-erholsamen Schlaf der DGSM verwiesen. Es sei an dieser
Stelle angemerkt, dass es sowohl fiir Hypopnoen/RERA keine
evidenz-basierten Cut-off-Werte gibt und somit die Auspra-
gung der begleitenden néchtlichen Atmungsstérung im indivi-
duellen Kontext zu betrachten ist [342].

Ist im Rahmen der Re-Evaluation nach 3 Monaten unter
CPAP-Therapie keine Besserung der typischen Symptome der
chronischen Hypoventilation oder keine Normokapnie am Tag
zu verzeichnen (,non-responder®), ist die Umstellung auf NIV
indiziert [345] (vgl. » Abb.5). Die Einstellung und Kontrolle
von CPAP und NIV sollten dabei idealerweise unter einer Poly-
somnografie, alternativ unter einer Polygrafie erfolgen [342].

Abweichend von diesem Vorgehen kann insbesondere bei
ausgepragter Hyperkapnie oder bei Vorliegen schwerer symp-
tomatischer Komorbiditaten wie z.B. kardiovaskuldrer Begleit-
erkrankungen auch eine NIV indiziert sein [339], da unter NIV
eine bessere Einstellung des PCO, erreicht werden kann, als un-
ter CPAP-Therapie [347]. Aufgrund der oben beschriebenen
Komplexitdt und des systemischen Charakters des OHS und
der Therapieeinleitung besteht hdufig die Notwendigkeit einer
ldngeren stationdren Behandlung. Auf der Grundlage der der-
zeitig verfligbaren Datenlage wird folgender Algorithmus fir
die Therapieeinleitung vorgeschlagen (vgl. » Abb.5).

11.3 Was sind die krankheitsspezifischen
Besonderheiten der Beatmungstherapie bei OHS?

Grundsatzliches Behandlungsziel ist die Beseitigung der Hypo-
ventilation und Hyperkapnie sowie die Therapie der meist re-
gelhaft vorliegenden schlafbezogenen Atmungsstérungen.
Dem vorgestellten Algorithmus entsprechend orientiert sich
die Wahl des Positivdruckverfahrens (CPAP oder NIV) am An-
sprechen auf eine initiale CPAP-Therapie (siehe oben).

Bei Patienten, die ein OHS in Kombination mit OSAS haben
und einer NIV-Therapie zugefiihrt werden, soll der PEEP/EPAP
ausreichend hoch eingestellt werden, um die Obstruktion der
oberen Atemwege aufzuheben [340]. Bei Patienten, die im Rah-
men eines akut-hyperkapnischen Versagens erstmalig mit OHS
diagnostiziert und mit NIV-Therapie behandelt werden, kann
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diese Therapie vorerst fortgefiihrt werden [348]. In Abhdngig-
keit von einer relevanten Gewichtsabnahme kann nach erfolg-
ter Einleitung einer NIV ein Versuch der Umstellung auf eine
CPAP-Therapie unter poly(somno)grafischen Bedingungen und
einer sich anschlieBenden schlafmedizinischen Re-Evaluation
nach 3 Monaten diskutiert werden (vgl. » Abb.5). Eine wissen-
schaftliche Evidenz zu einer generellen Empfehlung hierfiir
fehlt jedoch aktuell [349]. Allerdings zeigt eine aktuelle Studie,
dass eine Deeskalation der Therapie von NIV auf CPAP auch un-
abhdngig von einer Gewichtsreduktion ohne Verlust des Thera-
pie-Effektes moglich sein kann und haufig auch vom Patienten
favorisiert wird. Entsprechend sollte dies bei stabiler Situation
in Absprache mit dem Patienten unter polysomnografischer
Kontrolle evaluiert werden [350].

11.4 Welche Beatmungseffekte sind aufgrund der
Studienlage zu erwarten?

Der Einsatz der NIV hat sich als ein effektives Therapieverfahren
etabliert [351]. In den meisten Studien, die sich mit Langzeit-
effekten der NIV bei Patienten mit OHS auseinandergesetzt ha-
ben, fanden sich eine Verbesserung der Blutgase sowohl nachts
unter Beatmung als auch tagsiiber wahrend Spontanatmung,
eine Reduktion von Tagesschlafrigkeit und Atemnot sowie eine
verbesserte Schlaf- und Lebensqualitdt [328,330,340]. Zusatz-
lich fanden sich nach Einleitung einer NIV bei Verwendung ho-
her Beatmungsdriicke positive Effekte auf statische Lungen-
funktionsparameter, die in erster Linie auf einer Zunahme des
exspiratorischen Reservevolumens basieren [352-354]. Phy-
siologische Studien legen zudem nahe, dass die NIV auch zu ei-
ner Entlastung der Atemmuskulatur fiihrt [355].

Aktuelle Studien haben den Effekt sogenannter Hybrid-Modi
der NIV bei Patienten mit OHS untersucht. Ein zundchst vermu-
teter Vorteil durch eine bessere Ventilation durch den Hybrid-
Modus konnte jedoch in weiteren Studien nicht belegt werden,
sodass diese Modi zwar eingesetzt werden kénnen, jedoch kei-
ne wesentlichen Vorteile zur konventionellen NIV bieten [64,
67,356]. Vergleichende retrospektive Analysen weisen darauf
hin, dass bei Patienten mit OHS, die nicht mit NIV behandelt
werden, eine signifikant hohere Mortalitdt zu beobachten ist
als bei denjenigen Patienten, die einer NIV zugeftihrt werden
[326,351,352,357].

11.5 Welche erganzenden Therapieoptionen gibt es
bei OHS?

Die Verbesserung der Blutgase hinsichtlich einer Reduktion der
Hyperkapnie und der Hypoxdmie ist eng mit der Anwendungs-
dauer korreliert. In einer Studie werden positive Effekte nach ei-
ner Therapiedauer von mindestens 5-7h/Nacht berichtet
[358]. Als ultima ratio ist bei fortschreitender ventilatorischer
Insuffizienz mit respiratorischer Azidose auch die invasive Beat-
mung zu erwdgen [359]. Bei unbehandeltem OHS kann eine
Sauerstoffgabe zu einer Hypoventilation mit respiratorischer
Azidose fiihren, sodass ein engmaschiges Monitoring des Gas-
austauschs und ggf. Anwendung einer NIV im Rahmen der aku-
ten respiratorischen Insuffizienz erfolgen sollen [360].
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Obesitas-Hypoventilationssyndrom
und Symptome der chronischen
ventilatorischen Insuffizienz
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> Abb.5 Flowchart fiir die NIV-Therapie bei dem Obesitas-Hypoventilations-Syndrom.

Auch eine deutliche Gewichtsreduktion kann zu einer be-
deutsamen Reduktion der chronischen ventilatorischen Insuffi-
zienz beitragen [361]. Allerdings wird bei der iberwiegenden
Anzahl von Patienten mit OHS im Langzeitverlauf durch didte-
tische MaRnahmen alleine keine klinisch bedeutsame Ge-
wichtsabnahme erreicht [352,353]. Chirurgische Intervention,
wie z.B. Moglichkeiten einer metabolischen (bariatrischen) Chi-
rurgie kdnnen ergdnzend evaluiert werden, diesbeziiglich wird
auf die Leitlinie der entsprechenden Fachgesellschaften verwie-
sen [362]. Bei klinischem V. a. ein OHS wird vor einem operati-
ven Eingriff eine entsprechende Diagnostik auf ein OHS oder
auch nachtliche Atmungsstérungen empfohlen.
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EMPFEHLUNGEN

= CPAP oder NIV sind die primdren Therapieoptionen zur
auRerklinischen Beatmung von Patienten mit OHS.

= Es soll ein primérer Therapieversuch mit CPAP unter
poly(somno)grafischen Bedingungen erfolgen. Bei sig-
nifikanten Komorbiditaten oder schwerer Hyperkapnie
kann eine primdre NIV indiziert sein.

= Bei CPAP-Intoleranz, persistierender oder aggravieren-
der Hypoventilation bzw. persistierenden schlafbezoge-
nen Atmungsstérungen unter CPAP ist die Umstellung
auf NIV indiziert.

= Eine begleitende Gewichtsreduktion ist anzustreben.

= Eine Therapieumstellung von NIV auf CPAP sollte bei
einer stabilen Situation erwogen werden, insbesondere
bei einer stattgehabten Gewichtsreduktion; ggf. kann
dann auch ein Auslassversuch erwogen werden.

= Bei klinischem V.a. ein OHS sollte vor einer Allgemein-
narkose eine entsprechende Diagnostik auf ein OHS
erfolgen.
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12 Neuromuskuldre Erkrankungen

12.1 Was sind neuromuskuldre Krankheitsbilder,
die zur ventilatorischen Insuffizienz fithren?

Ausmaf und Haufigkeit der Beteiligung der Atemmuskulatur
sind bei den verschiedenen NME unterschiedlich. Zwar korre-
liert das AusmaR der Muskellahmung der Atemmuskulatur oft
mit dem AusmalR der allgemeinen Muskelschwdche und der
korperlichen Behinderung, jedoch gibt es Ausnahmen: so ist
bei der Amyotrophen Lateralsklerose (ALS) bei 10% der Patien-
ten bereits frih im Erkrankungsverlauf, nicht selten auch als
Erstsymptom, eine Schwache der Atemmuskulatur nachzuwei-
sen. Gleiches gilt fir die adulte Form der Glycogenose Typ Il (al-
pha-Glucosidasemangel, M. Pompe) und einige Unterformen
der Gliederglrteldystrophien. Erkrankungen, die mit schlafbe-
zogenen Atmungsstérungen und/oder einer chronischen venti-
latorischen Insuffizienz einhergehen kénnen, sind in » Tab.7
aufgefiihrt.

Aufgrund der allgemeinen Schwache der Muskulatur ist die
korperliche Belastbarkeit per se fortschreitend reduziert. Eine
muskuldre ventilatorische Insuffizienz (Schwdche der Atem-
pumpe) manifestiert sich klinisch deshalb bei neuromuskularen
Patienten nur in Ausnahmefallen friihzeitig mit einer Belas-
tungsdyspnoe.

Meist wird die Ateminsuffizienz primar durch eine Hypoven-
tilation im Schlaf manifest. Ab einer forcierten Vitalkapazitat
(FVC) <70% kann es zu einer REM-Schlaf assoziierten Hypoven-
tilation kommen; bei einer FVC<50% ist hdufig auch mit einer
Hypoventilation in anderen Schlafstadien zu rechnen. Eine ent-
sprechende, typische Tagessymptomatik zeigt sich spétestens
ab einer FVC<20-40% [363]. Vor diesem Hintergrund kommt
der nachtlichen polygrafischen oder polysomnografischen Di-
agnostik mit PtcCO, bei Patienten mit NME eine besondere Be-
deutung zu.

12.2 Was sind Indikationen fiir eine auRBerklinische
Beatmung bei NME?

12.2.1 Welche Screening-Untersuchungen bei V. a.
Atempumpenschwdche sollten wann und wie héufig
durchgefiihrt werden?

Bei Vorliegen einer NME mit dem Risiko der Entwicklung einer
Atempumpenschwdéche sollte in regelmaRigen Abstidnden (alle
3-12 Monate, je nach klinischem Verlauf und der NME) ein
Screening von Lungenfunktion und Blutgasen (bei FVC<70%
auch eine Poly(somno)grafie, fakultativ auch PtcCO,-Messung)
erfolgen, um rechtzeitig und nicht erst im Fall einer respiratori-
schen Dekompensation eine Atempumpenschwadche zu diag-
nostizieren. Die Polygrafie kann in bestimmten Situationen
(Vorliegen eines schweren OSAS) und bei einigen Erkrankungen
(z.B. Patienten mit Myotoner Dystrophie Typ 1 (M. Curshmann-
Steinert) [364]) nicht ausreichend fiir die Diagnostik sein und
sollte um eine Polysomnografie erganzt werden. Zu den in Ka-
pitel 5 genannten Untersuchungen gehért obligat die Uberprii-
fung der Hustenkapazitdt. Viele der genetisch bedingten NME
gehen mit einer relevanten Herzbeteiligung einher. Um eine
kardiale Beteiligung in Form von Erregungsleitungsstérungen
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und/oder haufig auch dilatativer Kardiomyopathie nicht zu
tibersehen, sollen frith im Krankheitsverlauf und auch im weite-
ren Fortschreiten regelmaRige Kontrollen von EKG, Langzeit-
EKG und Echokardiografie durchgefiihrt werden. Diese kardiale
Diagnostik hat auch eine besondere Bedeutung, da mit einer
Kardiomyopathie selber auch gehduft Formen zentraler Apno-
en und/oder Cheyne-Stoke-Atmung assoziiert sein konnen.

12.2.1.1 Welchen Stellenwert hat die Polysomnografie?

Um friihzeitig die nachtliche Hyperkapnie zu diagnostizieren,
kann die Polysomnografie in Kombination mit einer PtcCO,-
Messung und morgendlichen BGA hilfreich sein. Die genaue Zu-
ordnung der REM-assoziierten hyperkapnischen Phasen gelingt
nur mit der Polysomnografie. Ein weiterer Aspekt fiir die Durch-
fihrung der Polysomnografie bei Patienten mit NME ist die Tat-
sache, dass aufgrund der Schwéache der pharyngealen Muskula-
tur hdufig ein OSAS vorliegt, das der Entwicklung einer ventila-
torischen Insuffizienz Monate bis Jahre vorangehen kann. Dies
gilt insbesondere bei der ALS. Auch kdnnen zentrale Apnoen
insbesondere beim M. Curshmann-Steinert auf diesem Wege
friihzeitig erkannt werden. Ebenfalls gibt die Ersteinstellung
auf eine NIV unter Polysomnografie-Kontrolle bessere Informa-
tionen Uber Verbesserung der Schlafqualitdt und ermdglicht
die sichere Zuordnung von Schlafphasen zur jeweiligen Satti-
gung und Kapnometrie [365-368]. Die PtcCO,-Messung ist
die entscheidende Technik in der Diagnostik und auch unent-
behrlich fir die Therapieeinleitung und die Kontrolle [369].

12.2.1.2 Wann besteht die Indikation zur NIV bei NME?

Die Indikation zur NIV bei NME besteht [277, 279, 370-380]

bei Vorliegen von Symptomen der Hypoventilation und mindes-

tens einem der folgenden Befunde (vgl. » Abb.6):

= PaCO, am Tage 245 mmHg

= ndchtliches PaCO,>45 mmHg

= ndchtliches PtcCO,2=50mmHg iber 30 Minuten

= Normokapnie am Tag mit Anstieg des PtcCO, um
>10mmHg in der Nacht

= rasche Abnahme der FVC>10% des Ausgangswertes bei
ALS oder anderen rasch progredienten NME innerhalb von
3 Monaten

Eine nachtliche Hypoventilation zeigt sich auch an nachtlichen
Desaturationen. Somit kann eine nachtliche lang andauernde
Desaturation (mittlere Sp0O,<90% oder Sp0O,<90% fiir mindes-
tens 10% der gemessenen Zeit) auch ein Hinweis auf eine rele-
vante Hypoventilation sein. Ndchtliche Desaturationen kénnen
jedoch nicht alleinig eine Indikation zur Einleitung einer NIV
darstellen, da auch andere Ursachen fiir Desaturationen (OSAS,
pulmonale Insuffizienz, Sekretverhalt) beriicksichtigt werden
sollen.
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neuromuskuldre Erkrankungen mit
symptomatischer atemmuskuldrer Schwdche
bzw. FVC <70 % Soll

0
Tages-PaCO, > 45 mmHg oder
Nacht-PaCO, = 45 mmHg oder . effiziente NIV .
? .
nichtliches PtcCO, 2 50 mmHg oder Ja Eignung zur NIV? Ja méglich? Ja Langzeit-NIV
rasche FVC-Abnahme
1 2 3
Nein Nein Nein 4
L Zustimmung zur . .
Re-Evaluation im Intervall invasiven Beatmung? Ja invasive Beatmung
7 6

Nein

palliativmedizinische Betreuung

8

» Abb.6 Indikationsstellung zur Beatmung bei neuromuskuldren Erkrankungen.

Die ALS unterscheidet sich von den meisten anderen NME
durch ihre rasche Krankheitsprogredienz. Die mittlere Lebens-
erwartung betrdgt ohne Beatmung ab Erkrankungsbeginn 2 -5
Jahre, wobei >10% der Patienten bereits im ersten Erkran-
kungsjahr an den Folgen der Atemmuskelschwéche versterben,
wenn diese nicht therapiert wird [381]. Bei einer FVC<70% und
einer Abnahme der FVC>10% in 3 Monaten kann deshalb auf-
grund des raschen Erkrankungsverlaufes eine nédchtliche NIV
unabhdngig von weiteren Untersuchungsbefunden begonnen
werden. Positive Effekte auf die subjektive und polysomnogra-
fisch messbare Schlafqualitat konnten gezeigt werden fiir Pa-
tienten mit ALS [382]. Auch fiir andere NME konnte eine Ver-
besserung der Schlafparameter und der Tagessymptomatik ge-
zeigt werden [383]. Entscheidend fir eine subjektive Verbes-
serung des Schlafes sind jedoch Qualitdt, Durchfiihrung und
Betreuung der NIV bei neuromuskuldr erkrankten Patienten
[384].

Fiir eine prophylaktische Beatmung ergibt sich bei fehlender
klinischer Tagessymptomatik und fehlender Hypoventilation
keine Indikation; vielmehr bestehen aufgrund einer Studie bei
Patienten mit Muskeldystrophie Duchenne Bedenken beziiglich
einer Verschlechterung der Prognose [385]. Eine Ausnahme
stellt die Situation vor geplanter Wirbelsdulen-Korrektur-Ope-
ration bei Vorliegen einer VK<60% Soll bzw. einer forcierten
expiratorischen 1-Sekundenkapazitdt (FEV1) <40% dar [386]:
hier kann durch eine bereits auRRerklinisch prdoperativ eingelei-
tete prophylaktische NIV die Haufigkeit postoperativer Kompli-
kationen gesenkt werden.

In Einzelfdllen kann die NIV wie z.B. bei Schwangerschaft
[387] und bereits eingeschridnkter Lungenfunktion oder zur
Palliation von Dyspnoe im Endstadium der Erkrankung erwogen
werden [388]. Bei diagnostischer Unsicherheit sollte ggf. ein
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Therapieversuch mit NIV durchgefiihrt werden. Im Fall der Bes-
serung der Symptome durch NIV ist die Therapienotwendigkeit
durch den Behandlungserfolg dokumentiert.

Die Entwicklung einer Tageshyperkapnie sollte nicht abge-
wartet werden, sondern bereits bei den ersten Zeichen einer
ndchtlichen Hyperkapnie (z.B. erhohtes Bikarbonat) die NIV
den Patienten angeboten werden. In einer Studie konnte ge-
zeigt werden, dass bei vielen Patienten mit primar nachtlicher
Hyperkapnie in einem Zeitraum von 2 Jahren eine Verschlechte-
rung mit Entwicklung einer Tageshyperkapnie und auch akuter
respiratorischer Dekompensation auftritt [282]. Die Progressi-
on der Erkrankung sollte bei der Indikationsstellung bertick-
sichtigt werden: bei schnell progredienten Erkrankungen wie
z.B. ALS sollte die Indikation eher groBziigig gestellt werden,
da eine Verbesserung der Tagessymptomatik zu erwarten ist.
NIV fiir 24 Stunden am Tag ohne Féhigkeit zur Spontanatmung
ist bei einigen Patienten moglich [389], stellt aber hohe Anfor-
derungen an die Pflege und Uberwachung der betroffenen Pa-
tienten. Die Entscheidung einer weiterfiihrenden invasiven Be-
atmung ist davon unabhdngig zu treffen, da bei suffizienter
Versorgung durchaus eine mit der NIV vergleichbare Lebens-
qualitat erzielt werden kann [390-392].

Auch Patienten mit langsam fortschreitender Schwache der
Atempumpe entwickeln klinische Zeichen durch initial nacht-
liche Hypoventilation. Diese ldsst sich mittels ndachtlicher
PtcCO,-Messung mit hoher Sensitivitdt nachweisen [369].

12.2.1.3 Wann sollten Phrenikusstimulation und direkte
muskuldre Zwerchfellstimulation erwogen werden?

Der Einsatz von elektrischen Stimulationsverfahren zur Verbes-
serung der Atmung ist an die Integritdt des neuromuskuldren
Apparates (zweites Motoneuron - neuromuskuldre Ubertra-
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gung - Muskel) gebunden. Wahrend diese Verfahren bei der
spinalen Querschnittldhmung oberhalb von C3 mit Erfolg ein-
gesetzt werden, sind sie bei neuromuskularen Erkrankungen,
die das erste und zweite motorische Neuron, den N. phrenicus,
die neuromuskulire Ubertragung oder die Muskulatur selbst
betreffen, nicht wirksam. Dieses Verfahren ist assoziiert mit ei-
ner verkiirzten Uberlebenszeit und daher obsolet [393].

12.2.2 Wann besteht die Indikation fiir eine invasive
Beatmung bei neuromuskularen Erkrankungen?

Eine Beatmung bei NME iiber Tracheostoma ist (iber viele Jahre
maoglich. Limitierend wirken Grunderkrankung (z.B. Kardio-
myopathie bei Muskeldystrophie Duchenne) und ethische Be-
denken (Verlust samtlicher Willkiirfunktionen bei der ALS bin-
nen 2-5 Jahren). Eine Aufkldrung des Patienten und seiner Fa-
milie Gber den Verlauf der Erkrankung sollte der Entscheidung
vorausgehen; eine Einwilligung des Patienten bzw. seines Be-
treuers ist zwingend erforderlich, um eine Intubation und Tra-
cheotomie, die nicht selten gegen den Willen des Patienten in
Notfallsituationen durchgefiihrt werden, zu verhindern. Ande-
rerseits zeigen aktuelle Daten, dass durchaus bei invasiv beat-
meten Patienten mit neuromuskularer Erkrankung eine gute
Lebensqualitdt zu erzielen ist [392]. Dies trifft in Einzelfdllen
auch bei 24-stiindiger NIV zu.
Bei Vorliegen von Patientenwunsch und Einwilligung besteht
die Indikation zur Tracheotomie in folgenden Situationen [370,
377,389,394,395]:
= Unfahigkeit, einen passenden Beatmungszugang fir die NIV
anzupassen
= Intoleranz der NIV
= Ineffektivitat der NIV
= schwere bulbdre Symptomatik mit rezidivierenden Aspira-
tionen

= Ineffektivitdt des nichtinvasiven Sekretmanagements

= Scheitern der Umstellung auf NIV nach Intubation und inva-
siver Beatmung

12.3 Welche krankheitsspezifischen Aspekte sollen
bei der Beatmungstherapie von neuromuskulédren
Erkrankungen beachtet werden?

Bei NME liegen drei Besonderheiten vor, die fiir die Wahl des Be-

atmungszuganges, die Entscheidung tiber NIV bzw. invasive Be-

atmung und die Begleittherapie bzgl. des Sekretmanagements

von Bedeutung sind:

= Muskelschwéche im oropharyngealen Bereich mit dem
Risiko der Unfdahigkeit zum Mundschluss oder nur unzurei-
chendem Mundschluss

= bulbare Symptome mit dem Risiko rezidivierender Aspira-
tionen bzw. Sialorrhoe

= Hustenschwdche mit unzureichender Sekretclearance, die
mit assistiven Hustentechniken nicht zu kompensieren ist

12.3.1 Muskelschwéche

Bei Befall der oropharyngealen Muskulatur kann der Mund-
schluss so beeintrachtigt sein, dass eine effektive Beatmung
tiber Nasenmaske nicht mehr moglich ist. Alternativ kann die
Verwendung einer Mund-Nasen-Maske notwendig sein. Ein

Windisch W et al. S2k-Leitlinie: Nichtinvasive und... Pneumologie 2017; 71: 722-795

Kinnband in Kombination mit einer Nasenmaske ist haufig be-
lastend und kommt deshalb nur selten zum Einsatz. In einigen
Fallen kann eine ausgeprdgte Schwache der Gesichtsmuskula-
tur eine Indikation zur Tracheotomie darstellen.

12.3.2 Bulbédre Symptome

Aspirationen stellen ein besonderes Risiko fiir eine hohe Sekret-
last der Atemwege bei gleichzeitiger Hustenschwache und fir
Infektionen dar. In leichten Féllen kann ein intensives Sekret-
management (s.u.) therapeutisch erfolgreich sein, in schweren
Féllen ist ohne Tracheostoma die Prognose sehr eingeschrankt
[396]. Bei ALS wird das Vorliegen von deutlich bulbdren Symp-
tomen fiir die Erfolgsraten der Einleitung einer NIV kontrovers
diskutiert [373,375,378,397-400]. Ein Therapieversuch wird
in jedem Fall empfohlen, solange der Patient die Beatmung
toleriert und von der Tagessymptomatik her profitiert [401,
402]. Die bei bulbdrer ALS die Atmung hdufig beeintrachtigen-
de Sialorrhoe ist Folge der Schluckstérung (sog. Pseudohyper-
salivation). Die Speichelbildung kann durch Gabe anticholinerg
wirksamer Substanzen reduziert werden (u.a. Scopolamin-
Pflaster); wegen der gleichzeitigen antidepressiven und schla-
fanstoBenden Wirkung kann auch das Antidepressivum Amit-
ryptilin primar eingesetzt werden. Injektionen von Botulinum-
neurotoxin A in die Speicheldriisen reduzieren ebenfalls die
Speichelbildung und kénnen vom erfahrenen Anwender von
Botulinumtoxin in 2-6 monatigen Abstdnden vorgenommen
werden [403,404]. In Féllen von nicht behandelbarer Sialorrhoe
mit schwerer Aspirationsneigung kann eine Tracheotomie zur
Pravention von Aspirationen auch ohne Beatmung indiziert
sein, sofern der Patient dies nach ausfiihrlicher Aufklarung
wiinscht.

12.3.3 Hustenschwdche

Eine Hustenschwache kann durch eine Schwache von Inspirati-
ons-, Exspirations- oder Glottismuskulatur bzw. einer Kombina-
tion aus diesen bedingt sein. Eine friihzeitige Diagnostik, beste-
hend aus anamnestischen Angaben, der Messung des Husten-
spitzenflusses (peak cough flow, PCF) und Implementierung ei-
nes individualisierten Sekretmanagements (s. u.) bei einem PCF
<2701/min kann akute Dekompensationen verhindern helfen.
Das Thema Hustenassistenz und Hustenhilfen wird in Kapitel
13 ausfihrlich dargestellt [405, 406].

12.4 Welche Effekte konnen durch Beatmung bei
neuromuskuldren Erkrankungen erreicht werden?

In mehreren nichtkontrollierten und einer randomisierten kon-

trollierten Studie [399] konnten bei NME folgende Verbesse-

rungen durch NIV nachgewiesen werden:

= Verbesserung der Blutgase [95,407]

= Resetting des Atemzentrums mit Zunahme der hyperkap-
nisch-ventilatorischen Antwort [37,309]

= Zunahme der Compliance der Lunge [408,409]

= Verbesserung der Schlafqualitat [112,382,384,398,407,
410-412]

= Verbesserung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitdt
[411-416]

= Rickbildung der Hypoventilationssymptome [407]
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= Verbesserung einer Depression [412]

= Reduktion der Rate von Rehospitalisierungen [107,112,
304,417]

= Verlingerung des Uberlebens [95,373,375,378,396,397,
399,412,417 -422]

= Verbesserung der Neurokognition [415,423]

12.5 Was soll bei der Transition von Kindern[Jugend-
lichen mit neuromuskularen Erkrankungen in das
Erwachsenenalter beachtet werden?

Der Schritt zum Erwachsenwerden junger Patienten stellt auch
einen Ubergang von der paternalistisch orientierten Kinderheil-
kunde hin zur Erwachsenenmedizin, in der die Eigeninitiative
des Patienten gefordert wird, dar. Der Ubergang sollte flieRend
gestaltet werden, wobei eine Ubergabe vom Padiater zum wei-
terbehandelnden Arzt in einem Behandlungszentrum ange-
strebt werden sollte [424].

Die medizinische Historie, wesentliche Befunde (Genetik,
Biopsie-Ergebnisse), sozialmedizinische Aspekte, Parameter
der Atmungsphysiologie und Beatmung sollen strukturiert
tibergeben werden. Hier sei auch auf die Bemiihungen der
Deutschen Gesellschaft fiir Transitionsmedizin und einschldgi-
ge Publikationen verwiesen [425]. Einige Formen der NME fiih-
ren bereits im Kindesalter zu einer relevanten ventilatorischen
Insuffizienz. Zu diesen Erkrankungen zdhlen u.a. die Muskel-
dystrophie Duchenne, die kindlichen Verlaufsformen der spina-
len Muskelatrophie, kongenitale Myopathien und einige For-
men erblicher Neuropathien. Neben den besonderen Aspekten
der NIV bei padiatrischen Patienten sind fiir diese Patienten be-
sondere Aspekte bei der Transition von der Kinder- und Jugend-
medizin in das Erwachsenenalter zu beachten [426]. Mit Ju-
gendlichen und deren Familien sollen friihzeitig Themen der
Transition in die Erwachsenenmedizin besprochen werden
[427]. Dazu ist eine friihzeitige Kontaktaufnahme mit dem Be-
atmungszentrum notwendig, in dem der zukiinftig erwachsene
Patient betreut werden wird. Neben der Fortfiihrung der Beat-
mung und der Anbindung an ein Zentrum mit besonderer Ex-
pertise in der Beatmung von Patienten mit NME soll eine inter-
disziplindre Betreuung durch Internisten, Neurologen und in
der Ubergangsphase durch Pidiater erfolgen [428]. Die Transi-
tion soll unter Einbeziehung der jeweiligen Versorgungs- und
Betreuungssituation, entsprechend der Schwere und des Ver-
laufs der jeweiligen NME erfolgen [429].

Bei anhaltender critical illness Polyneuropathie/-myopathie
(CIP/CIM) mit Indikation zur auRerklinischen Beatmung wird
insbesondere auf die S2k-Leitlinie ,Prolongiertes Weaning* ver-
wiesen, da hierim Gegensatz zu den anderen neuromuskuldren
Erkrankungen auch nach vielen Monaten noch ein Riickbil-
dungspotenzial der Muskelschwache mit sekundar erfolgrei-
chem Weaning/Dekaniilierung bestehen kann [108].
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EMPFEHLUNGEN

= Bei Patienten mit NME sollte eine klinische Beurteilung
und Bestimmung der FVC in 3-12-monatigen Abstan-
den erfolgen. Bei einer FVC<70% sind Poly(somno)gra-
fie und PtcCO,-Messung indiziert.

= Eine NIV sollte bereits bei einer milden Hyperkapnie
(PaCO,245mmHg oder bei Normokapnie am Tag mit
Anstieg des PtcCO, um 210mmHg in der Nacht) als die
primdre Therapie-Option zur auRerklinischen Beatmung
bei Patienten mit chronisch ventilatorischer Insuffizienz
bei NME eingesetzt werden, wenn Tagessymptome be-
stehen.

= Eine prophylaktische Einleitung einer NIV ohne chro-
nisch ventilatorische Insuffizienz ist nicht indiziert.

= Die Messung der Hustenkapazitdt ist bei NME-Patienten
obligat. Bei Hustenschwdche (PCF<2701/min) ist die
Einleitung eines Sekretmanagements indiziert.

13 Sekretmanagement
13.1 Wie ist die Physiologie des Bronchialsekrets?

Normalerweise werden von den submukdsen Driisen und den
Becherzellen der Atemwege <10 ml Bronchialsekret tdglich ge-
bildet [449]. Das Bronchialsekret ist zwei-geschichtet: zur Zell-
seite hin flissig (Sol), zur Lumenseite hin zah-viskos (Gel), was
die Bindung von eingeatmeten Fremdkoérpern, Staub, Bakterien
und Viren erleichtert. Der Abtransport des Sekrets erfolgt Giber
einen geordneten Zilienschlag des Flimmerepithels mit einer
Schlagfrequenz von ca. 13 Hz, woraus ein larynxwdrts gerichte-
ter Transport resultiert. Bei Schidigung bzw. Uberforderung
der mukozilidren Clearance ist als alternativer Mechanismus
zur Sekretclearance der Hustensto vorhanden. Fiir einen ef-
fektiven Husten ist das Zusammenspiel mehrerer Faktoren
wichtig: ausreichend tiefe Einatmung, um Luft hinter das Sekret
zu bringen, Glottisschluss bei gleichzeitiger Anspannung der
Exspirationsmuskulatur mit intrathorakaler Druckerhéhung,
aktive Weitstellung der Glottis unter fortgesetzter Anspannung
der Exspirationsmuskeln, um einen hohen auswarts gerichteten
Strom in den Atemwegen zu erreichen. Zusatzlich spielen eine
Verkleinerung des Trachealdurchmessers durch Vorwdlben der
Pars membranacea sowie die physikalische Eigenschaft der Thi-
xotropie des Sekrets eine Rolle. Die maximale Luftaustrittsge-
schwindigkeit bei Husten wird als Hustenspitzenfluss (peak
cough flow, PCF) bezeichnet.

Normalwerte fiir den PCF liegen >3601/min, eine routinema-
Rige Messung des PCF sollte bei Patienten mit neuromuskula-
ren Erkrankungen in regelmaRigen Abstinden erfolgen. Bei
Werten <250 -2701/min besteht die Gefahr der Dekompensati-
on der Hustenkapazitdt im Falle eines Infektes [450]. Bei deut-
lich eingeschranktem Hustensto8 PCF<160l/min [451] und
persistierender Hypoxdmie (Sp0,<95%) besteht nach einer
Studie bei ALS-Patienten die hohe Gefahr des Versterbens bzw.
der Notwendigkeit einer Tracheotomie, wenn die weiter unten
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beschriebenen nichtinvasiven MaRnahmen zur Besserung der
Sekretexpektoration nicht effektiv sind [389].

Viele Erkrankungen sind mit einer Vermehrung des Bron-
chialsekrets und/oder einer verminderten Sekretclearance ver-
gesellschaftet (vgl. » Tab. 8).

Besonders wichtig im Zusammenhang mit auBerklinischer
Beatmung sind einerseits Patienten mit invasivem Beatmungs-
zugang, durch den die normalen Mechanismen der Sekretclea-
rance (mukozilidgre Clearance und HustenstoR) eingeschrankt
sind. Andererseits spielt ein Sekretmanagement fir Erkrankun-
gen wie chronisch obstruktive Atemwegserkrankungen (COPD,
cystische Fibrose und Bronchiektasen) bzw. Erkrankungen mit
vermindertem HustenstoR wie viele neuromuskuldre Erkran-
kungen bzw. Querschnittldhmungen oberhalb des Niveaus von
Th 10 (Ldhmung u.a. der Exspirationsmuskulatur) eine Rolle.
Die Zusammensetzung des Bronchialsekretes variiert ebenso
in Abhdngigkeit von der Grunderkrankung - so ist z.B. bei cys-
tischer Fibrose ein hoher DNA-Gehalt des Sekrets aus abgestor-
benen Bakterien verantwortlich fir die hohe Viskositét [452].

Bezliglich der subglottischen Absaugung bei invasiver Beat-
mung Uber Trachealkaniile empfiehlt die Kommission fiir Kran-
kenhaushygiene und Infektionspravention (KRINKO) beim Ro-
bert Koch-Institut die Verwendung von endotrachealen Tuben
mit der Moglichkeit der subglottischen Absaugung bei einer
zu erwartenden Beatmungsdauer von >72 Stunden [453]. Eine
Metaanalyse von 17 Studien an insgesamt 3369 Patienten be-
statigte diesen Effekt, ohne allerdings Auswirkungen auf die
Dauer der mechanischen Beatmung, die Ldnge von Intensivauf-
enthalt und Krankenhausaufenthalt und Mortalitdt zeigen zu
kénnen [454]. In Analogie wiirde das bei der invasiven auRerkli-
nischen Beatmung bedeuten, dass nur Trachealkaniilen mit
subglottischer Absaugung eingesetzt werden sollten. Eine der-
artige Empfehlung wird in der vorliegenden Leitlinie jedoch
nicht abgegeben, und zwar aus folgenden Griinden:
= Daten zur mikrobiologischen Kolonisierung bei auBerklinisch

invasiv beatmeten Patienten und zur Prévalenz von Pneu-

monien fehlen ganzlich.

= MaRnahmen zur Pravention beatmungsassoziierter Pneu-
monien im auRerklinischen Bereich und deren Effektivitdt
sind bisher nicht untersucht.

= Nur einzelne Kanllenmodelle sind mit der Mdglichkeit der
subglottischen Absaugung versehen. Die unterschiedliche

Anatomie der betroffenen Patienten erfordert aber eine in-

dividualisierte Trachealkaniilen-Auswahl um eine optimal

liegende Kandle zu identifizieren und dadurch Langzeitkom-
plikationen an der Trachea wie Granulationsgewebe oder

Blutungen beim endotrachealen Absaugen zu verhindern.

Aus diesem Grund kénnen viele Patienten nicht mit einer

Kanile mit subglottischer Absaugmadglichkeit versorgt wer-

den.

13.2 Welche Folgen hat eine verringerte Sekret-
clearance fiir die auBerklinische Beatmung?

Sekretverlegungen der Atemwege kénnen fiir ein Scheitern der
NIV bzw. fiir eine Verschlechterung der Beatmungssituation bei
invasiver Beatmung verantwortlich sein. Neben einer Zunahme
von Ventilations-Perfusions-Inhomogenitdten mit Folge einer
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> Tab.8 Erkrankungen mit gestorter Sekretclearance.

= obstruktive Atemwegserkrankungen
- Asthma bronchiale
- COPD
- cystische Fibrose
- Bronchiektasen
- primar zilidre Dysfunktion

= abgeschwdchter bzw. fehlender HustenstoR
- neuromuskuldre Erkrankungen
- Querschnitt-Léhmung
- aufderIntensivstation erworbene Muskelschwache
(ICU-acquired weakness)

= rezidivierende Aspirationen

= Vorhandensein eines invasiven Beatmungszugangs
(Trachealkantile)

Hypoxdmie kann durch Verringerung des Querschnitts der
Atemwege eine Erh6hung der Atemarbeit auftreten. Auch das
Infektionsrisiko steigt bei relevanten Sekretretentionen an.

13.3 Wie kann die Sekretclearance verbessert
werden?

Eine Verbesserung der Sekretclearance kann iber zwei ver-
schiedene Mechanismen stattfinden: MaBnahmen zur Sekreto-
lyse bzw. Sekretmobilisierung und MaBnahmen zur Verbesse-
rung der Sekretentfernung aus den Atemwegen. Von Seiten
der Physiologie existieren fiinf Prinzipien, die zur Verbesserung
von Sekretmobilisierung und Sekretentfernung eingesetzt wer-
den kénnen (vgl. » Abb. 7).

Die Unterscheidung beider unterschiedlicher Aspekte des
Sekretmanagements ist fir den differenzierten Einsatz der in
» Tab.9 aufgefiihrten MaRnahmen von elementarer Bedeu-
tung.

Gerade bei invasiv beatmeten Patienten sind MaRnahmen
zur Sekretolyse wie Inhalationstherapie und oszillierende The-
rapien auch in Kombination anzuwenden. Nach einer sekretoly-
tischen Therapie soll bei invasiv beatmeten Patienten eine en-
dotracheale Absaugung immer gewdbhrleistet sein und durch-
gefiihrt werden. Eine umfassende Darstellung des Sekretmana-
gements wiirde den Rahmen der Leitlinie sprengen. Im Folgen-
den werden nur auf spezielle Probleme v. a. bei invasiv beatme-
ten COPD-Patienten und bei Patienten mit NME eingegangen.

Neben den Vorteilen weisen verschiedene Techniken des Se-
kretmanagements auch Risiken auf, z.B. die Entwicklung eines
Pneumothorax bei Anwendung der mechanischen In-/Exsuffla-
toren [456], sowohl bei NME als auch besonders bei COPD, so-
dass diese Technik bei COPD mit Emphysemblasen auch nach
Herstellerangaben kontraindiziert ist. Grundsétzlich sollen die
Risiken gegen die Vorteile bei jeder MaBnahme verantwortlich
vom Arzt gegeneinander abgewogen werden.
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Sekretretention
= diagnostische Verfahren: Rontgen-Thorax, Blutgasanalyse, Bronchoskopie
= Evaluation der Grunderkrankung
= Anpassen der sekretolyse- und sekretexpektorationssteigernden MaRnahmen an die gegebene Grunderkrankung

VergroRerung des
inthrathorakalen

Verstarkung des
max. exspiratorischen

Oszillationstherapie unter
Spontanatmung nach

endotracheales
Absaugen

Zunahme des
exspiratorischen

Volumens Flusses maschineller Beatmung Volumens
Mobilisierung Lagerung Spontanatmung Lagerung
oszillierende Systeme
= [PV
Lagerun Husten/Huff = HFCWO
qg g usten/Huffen CPAP
Atemiibungen manuell assis- unter invasiver
tiertes Husten Beatmung: PEP-Systeme
. 1PV
incentive « HECWO
Spirometrie mechanischer
Insufflator/
Exsufflator
IPPB/CPAP/NIV

» Abb.7 MaRnahmen zur Verbesserung der Sekretclearance nach [108]. HFCWO: high frequency chest wall oscillation; IPPB: intermittent
positive pressure breathing; CPAP: continuous positive airway pressure; PEP: positive expiratory pressure; IPV: intrapulmonary percussive
ventilation.

» Tab.9 MaRnahmen zur Verbesserung der Sekretolyse bzw. der
Sekretexpektoration.

= MaRnahmen, die die Sekretolyse bzw. Sekretmobilisierung fordern

medikamentése MaRnahmen

* hochosmolare Kochsalz-Inhalationen (3 -6 % NaCl-Inhalatio-

nen) [455]

¢ Inhalation von rekombinanter humaner DNAse (nur bei
Mukoviszidose)

nichtmedikamentdse MaBnahmen

* Mobilisation

* lLagerung

¢ Oszillationstherapien (endobronchial/transthorakal)

= MaRnahmen, die der Sekretexpektoration dienen
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VergroRerung des intrathorakalen Volumens (Air stacking,
intermittend positive pressure breathing (IPPB), CPAP oder
mittels spezieller Beatmungsgeratefunktionen)
Verstarkung des maximalen exspiratorischen Flusses

* lLagerung

* Husten

* manuell assistiertes Husten

¢ mechanische In-/Exsufflatoren (MI-E)

Zunahme des exspiratorischen Volumens

* lLagerung

* CPAP

* Positive expiratory pressure (PEP)-Systeme
endotracheales Absaugen

¢ nasotracheales Absaugen

¢ blindes Absaugen durch die Kaniile

¢ bronchoskopische Sekretabsaugung

13.4 Welches Sekretmanagement sollte bei
invasiver Beatmung bei COPD zum Einsatz
kommen?

Die Zahl invasiv beatmeter Patienten mit COPD, meist nach
Weaning-Versagen (Weaning Kategorie 3c [108]), nimmt aktu-
ell deutlich zu. Aufgrund einer Schadigung des Ziliarapparates
im Rahmen der chronischen Entziindung der Atemwege, einer
Vermehrung der Sekretproduktion und dem Vorhandensein ei-
nes kiinstlichen Atemweges ist ein effektives Sekretmanage-
ment von entscheidender Bedeutung. Zur Sekretolyse sollten
hochosmolare Kochsalz-Inhalationen (3-6%) verwendet wer-
den, wobei eine bronchokonstriktorische Nebenwirkung auf-
treten kann. Aus diesem Grunde sollte prophylaktisch vor der
Kochsalzinhalation eine topische Therapie mit kurz-wirksamen
Beta-Sympathomimektika per inhalationem durchgefiihrt wer-
den. Die Inhalationsdauer betrdgt je nach verwendetem Ver-
nebler-Device 15-30 Minuten. AnschlieBend kann eine physio-
therapeutisch unterstiitzte forcierte Exspiration durch die Ka-
niile (sog. Huffen) erfolgen. Alternativ kann das Sekret, sofern
es sich in den zentralen Atemwegen befindet, endotracheal ab-
gesaugt werden. Hierbei wird auf die Empfehlungen der Ameri-
can Association of Respiratory Care (AARC) verwiesen, die auch
im Erwachsenenalter in Analogie zum Kindesalter ein strikt en-
dotracheales Absaugen und das Vermeiden einer tiefen endo-
bronchialen Absaugung empfehlen [115]. Grund hierfir ist,
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dass meist nur das rechte Bronchialsystem sondiert wird und
trotz Verwendung von atraumatischen Absaugkathetern das
Risiko einer Schleimhautverletzung im Bereich der tiefen Atem-
wege mit Blutung bzw. reaktiv vermehrter Sekretbildung kli-
nisch relevant ist.

Bei sehr zédhem Sekret bzw. Unvertraglichkeit von Kochsalz-
Inhalationen kénnen Oszillationen zur Sekretolyse und zum Se-
krettransport in die zentralen Atemwege eingesetzt werden.
Hochfrequenz-Oszillationen kénnen die Viskositdt des Bron-
chialsekrets senken [457] und den exspiratorischen Fluss mehr
als den inspiratorischen Fluss verstarken [458], wobei die Effek-
te durch Resonanz bei Auswahl einer Oszillationsfrequenz von
10-15Hz noch weiter verstarkt werden. Fornasa et al. konnten
zeigen, dass eher niedrige Oszillationsfrequenzen zu einer Ver-
groBerung des intrathorakalen Volumens, héhere Oszillations-
frequenzen dagegen zu einer Foérderung der Sekretmobilisie-
rung fiihren [459]. Die Anwendung der Oszillationen kann so-
wohl endobronchial als auch transthorakal erfolgen. Die Ver-
ordnung entsprechender Hilfsmittel ist aktuell nur im Einzelfall
unter Angabe von individuellen Griinden sowie der Ineffekti-
vitdt anderer, preisglinstigerer therapeutischer MaRnahmen
méglich. Eine klare Evidenz fiir die Uberlegenheit von oszillie-
renden Devices im Vergleich zu anderen physiotherapeutischen
MaRnahmen ist momentan bei cystischer Fibrose mangels gu-
ter, addquat gepowerter Studien nicht vorhanden [460].

13.5 Wie sollte das Sekretmanagement bei
neuromuskuldren Erkrankungen aussehen?

Sekretansammlungen in den Atemwegen konnen friihzeitig
tber einen Abfall der Sauerstoff-Sdttigung, punktuell mit ei-
nem Pulsoxymeter gemessen, erkannt werden. Das von |. Bach
entwickelte Oxymeter-Feedback-Protokoll geht von der Tatsa-
che aus, dass junge Patienten mit NME keine relevanten Lun-
generkrankungen haben und somit die SpO, normalerweise >
95 % betrdgt [418]. Empfohlen wird der Einsatz von einer oder
mehreren MaBnahmen zur Sekretelimination bei Abfall der
SpO, unter 95% bzw. um 2-3% gegeniiber dem individuellen
Bestwert bei vorbestehenden Lungenerkrankungen. Hieraus
erklart sich die Notwendigkeit, den betroffenen Patienten ne-
ben den Hilfsmitteln zur Verbesserung der Hustenkapazitét
auch ein Pulsoxymeter zur punktuellen Messung der SpO, zu
verordnen.

Sekretmanagement bei neuromuskuldren Erkrankungen
(vgl. » Abb. 8) besteht aus Maknahmen zur Erhéhung des intra-
pulmonalen Volumens durch z.B. Luftstapeln (air stacking)
[461], Froschatmung (glossopharyngeal breathing) oder manu-
elle Hyperinflation und MaBnahmen zur Erh6hung des Exspira-
tionsflusses beim Husten durch assistierte Hustentechniken
oder den Einsatz von mechanischen Hustenhilfen [462-466]
(vgl. » Tab.10). Alternativ kdnnen v. a. bei Kindern Intermittent
positive pressure breathing (IPPB)-Gerdte mit Erfolg verwendet
werden [467]. Ebenso kénnen hochfrequente Schwingungen in
Kombination mit einer verbesserten Befeuchtung der Atemwe-
ge die Sekretmobilisierung sowie einen nach zentral gerichte-
ten Sekrettransport unterstiitzen. Auch ein Uberblihen mit in-
spiratorischen Driicken von 30-40mbar mit einem speziellen
Beatmungsgerdt ist fir die Verbesserung des Hustenspitzen-
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» Tab.10 Sekretmanagement bei neuromuskularen Erkrankungen -
Hilfen zur Sekretentfernung.

= manuelle Uberblihung der Lunge (air stacking)

- Erhéhung des intrathorakalen Volumens mittels Atemhiiben
durch Beatmungsbeutel bzw. Beatmungsgeratim volumen-
kontrollierten Modus

- Froschatmung

- IPPB mittels spezieller Beatmungsgerdtefunktionen

= manuell assistiertes Husten

- aktiver Druck ins Epigastrium bzw. bds. am Rippenbogen zur
ruckartigen Kranial-Verschiebung des Zwerchfells zu Beginn
des HustenstoRes

= mechanisch assistiertes Husten (MI-E)

- aktives Blihen der Lunge mittels Uberdruck, anschlieBend
Anlage eines ausreichend hohen Unterdrucks zur Sekret-
entfernung

flusses effektiv [468]. Die Indikationsstellung, aber auch die
Vorgabe der Parameter, insbesondere Druck- und Zeitvorga-
ben, erfolgen primar durch den Arzt. Die Ersteinstellung auf
die Therapie und Unterrichtung in den gewdhlten Techniken
konnen durch erfahrenes Personal (Arzt, Atmungstherapeut,
Pflegepersonal oder Physiotherapeut) erfolgen - wichtig ist
die ausreichende Schulung von Patient und ambulantem Pfle-
gepersonal/Angehorigen.

Hierbei ist der mit dem mechanischen Insufflator-Exsufflator
(MI-E) erzielbare PCF haufig am hoéchsten [377, 405, 469, 470],
gefolgt vom assistierten Husten und nicht unterstiitzten Hus-
ten von der maximalen Insufflationskapazitat aus [471-473].
MI-E kénnen sowohl nichtinvasiv Giber Mundstiick bzw. Full-Fa-
ce-Andsthesiemaske (mit Ventil) als auch invasiv Gber Endotra-
chealtubus bzw. Trachealkaniile angewendet werden. Bei inva-
siven Beatmungszugdngen ist zu beriicksichtigen, dass bei
abnehmendem Trachealkaniilen-Innendurchmesser der erziel-
bare maximale peak expiratory flow abnimmt und somit die
verwendeten in- und exspiratorischen Druckwerte erhéht wer-
den sollen [474]. Die Leistung verschiedener mechanischer
Hustenhilfen unterscheidet sich teilweise erheblich bei nominal
gleicher Druckeinstellung [475,476]. Aus diesem Grunde ist ein
Wechsel eines Gerdtes z.B. durch Provider oder Krankenkassen
auf ein Gerdt eines anderen Herstellers ohne erneute Testung
der Effizienz und ggf. Adaptation der Einstellung nicht moglich.

Bei der Verwendung maschineller Hustenhilfen bei Kindern
zeigte sich, dass minimale Insufflationszeiten von >1sec fir
eine addquate Fillung der Lunge notwendig sind [477]. Trotz
teilweise nicht optimaler Adhéarenz in der auBerklinischen An-
wendung sollten diese Gerate bei erniedrigten Hustenspitzen-
flissen als Ergdnzung der Beatmungstherapie betrachtet und
dementsprechend auch verordnet werden [478]. Die Therapie-
Adhédrenz kann durch kompetente Information von Patient und
Pflegeteam, effektive Therapie-Einstellung und Nutzung An-
wender-freundlicher Gerate, z.B. mit Synchronisationshilfen
durch Trigger-Optionen, moglicherweise gesteigert werden.
Genaue Angaben fiir eine optimale Anwendungshaufigkeit der
MI-E aufgrund von Studien existieren nicht. Die Anzahl der An-
wendungen soll sich an der Sekretlast des Patienten orientie-
ren, damit Atemwegsfreiheit méglich wird. Die Autoren emp-
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neuromuskulare Erkrankung

0
Assessment Hustenfunktion PCF > 270 I/min
. 1
Nein
Oxymeter-Feedback-Protokoll Abfall < 95 %
SpO, bzw. 2 - 3 % vom indiv. Bestwert
3
air stacking
4
Re-Assessment Hustenfunktion B
PCF > 270 |/min
, 5
Nein
manuell assistiertes Husten
mit/ohne air stacking
7
Re-Assessment Hustenfunktion Ja
PCF > 270 I/min
8
Nein
Testung der Eignung fiir mechanischen
Insufflator-Exsufflator
10
Effektivitat des mechanischen Ja
Insufflator-Exsufflator?
. 11
Nein
ggf. Mini-Tracheotomie
ggf. Tracheostomie und
Sekretmanagement Gber Trachealkaniile
13

Ja

regelmaRige Re-Evaluation

Fortfiihrung von air stacking

6
Fortfiihrung von manuell
assistiertem Husen mit/ohne
air stacking
9
regelmaRige Anwendung des
mechanischen
Insufflator-Exsufflator
12

» Abb.8 MaRnahmen zum Sekretmanagement bei neuromuskuldren Erkrankungen. PCF = peak cough flow, HustenspitzenstoR.

fehlen eine minimale Therapieanwendung von 3-4xtdglich
und zusdtzliche Anwendungen nach Bedarf durchzufiihren (s.
Oxymeter-Feedback-Protokoll). Eine Anwendung besteht aus
max. 4-5 Zyklen. Fiir die praktische Anwendung bei Jugendli-
chen und Erwachsenen sind In- und Exspirationsdriicke von
mindestens 40 mbar am Gerdteausgang [479] sowie die Ver-
wendung von nur einem Bakterienfilter bei Verzicht auf eine
Gansegurgel bei nichtinvasiver Anwendung und die Verwen-
dung einer geraden Gansegurgel bei invasiver Anwendung
empfohlen [476]. Eine abgewinkelte Gurgel mit Absaug6ffnung
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sollte nur bei massiver Sekretlast in Erwdgung gezogen werden,
um bereits wahrend der MI-E-Anwendung Sekret aus der Tra-
chealkaniile abzusaugen. Die Einstellung der In- und Exspirati-
onszeiten orientiert sich einerseits an der subjektiven Vertrag-
lichkeit, andererseits auch an der verbliebenen Hustenkapazi-
tat: Ist noch eigener Husten moglich, kann die Exspirationszeit
wie beim normalen HustenstoR kiirzer sein als die Inspirations-
zeit, bei fehlendem HustenstoR sollte die Exspirationszeit min-
destens so lang wie die Inspirationszeit sein, da Expertenerfah-
rungen hier gezeigt haben, dass fliissiges Sekret durch den In-
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spirationsdruck primar in die Lungenperipherie verschoben
wird und eine Mobilisation nach zentral erst am Ende der (un-
physiologisch) langen Exspiration auftritt. Die konsequente
Therapieanwendung strebt mehrere Anwendungen mit dazwi-
schenliegenden kurzen Pausen an. Durch den Einsatz eines in-
dividuell adaptierten Sekretmanagements kénnen in Einzelfal-
len der Zeitpunkt der Beatmung verzogert werden [461], die
erfolgreiche Durchfiihrung einer NIV erst ermdglicht, aber
auch Hospitalisierungen vermieden [95,389] und das Uberle-
ben verldngert werden [463].

Wichtig ist, die Art des gewdhlten Sekretmanagements kri-
tisch auf ihre Wirksamkeit zu testen, Patienten und das Pfle-
ge-/Assistenzpersonal eingehend zu schulen, v.a. auch Gber
korrekte und erweiterte Techniken im Falle eines Infektes der
unteren Atemwege, und auch die allgemeinen Lebensumstan-
de des Patienten mit einzubeziehen - so ist z. B. bei mobilen Pa-
tienten mit Notwendigkeit eines MI-E ein Gerdt mit internem
Akku zu verordnen. Im Falle von einer notwendigen Hospitali-
sierung wird geraten, eine Schwerpunktklinik mit Kenntnis der
verschiedenen Formen des nichtinvasiven Sekretmanagements
aufzusuchen, um durch Einsatz derselben Intubationen zu ver-
meiden.

Weitere Hilfsmittel wie Thoraxpercussion oder -oszillation
werden nicht selten ebenfalls zum Sekretmanagement verwen-
det; valide Daten (iber die Effektivitdt dieser MaBnahmen bei
Patienten mit NME liegen jedoch nicht vor. Bei Kontraindikatio-
nen fiir die mechanischen Hustenhilfen wie z. B. einem nur kon-

EMPFEHLUNGEN

= Sekretmanagement ist bei NME mit eingeschranktem
HustenstoR und invasiver Beatmung obligat und soll
adaptiert an die Grunderkrankung regelmaRig durch-
gefiihrt werden.

= Die Indikation fir einen Mechanical Insufflator-Exsuf-
flator soll durch einen beatmungskompetenten Arzt
gestellt werden, der auch die Verantwortung fiir die
Therapie Gibernimmt. Die Anpassung an den Patienten
kann durch einen Atmungstherapeuten erfolgen.

= Der Wechsel von einem auf einen anderen Mechanical
Insufflator-Exsufflator, der nicht baugleich ist, darf ohne
neuerliche Testung der Effektivitdt und Vertraglichkeit
nicht durchgefiihrt werden, da die Leistung der Gerdte
teilweise sehr unterschiedlich ist.

= Das Sekretmanagement bei COPD soll bei hoher Sekret-
last sowohl MaRBnahmen zur Sekretolyse (medikamen-
tos/nicht-medikament6s) und MaBnahmen zur Erleich-
terung des Abhustens wie z. B. spezielle Hustentechni-
ken (Huffing) und PEP-Systeme umfassen.

= Mechanische Insufflatoren-Exsufflatoren sollten bei
COPD nicht eingesetzt werden.

= Beiinvasiver Beatmung soll das Absaugen lber die
Kaniile bei allen Krankheitsbildern strikt endotracheal
(Absaugkatheter max. 1cm tber Kaniilenspitze hinaus)
erfolgen.
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servativ behandelten Pneumothorax kénnen sie jedoch bei
Nachweis eines effektiven Sekretmanagements verordnet wer-
den. In Einzelfdllen kann bei Scheitern des nichtinvasiven Se-
kretmanagements durch Anlage einer Mini-Tracheotomie mit
nachfolgendem regelméRBigem trachealem Absaugen die Se-
kretproblematik auch ohne definitives Tracheostoma zufrie-
denstellend beherrscht werden.

14 Querschnittlahmung

14.1 Welchen Kriterien helfen bei der Entscheidung
flr eine invasive vs. nichtinvasive Beatmung?

Grundsatzlich werden beatmungspflichtige querschnittge-
Idhmte Patienten sowohl invasiv als auch nichtinvasiv beatmet.
Wie letztlich beatmet wird, ist unter Einbeziehung vieler Fakto-
ren zu entscheiden.

Eine konkrete Handlungsanweisung kann dementsprechend
nicht erstellt werden, vielmehr handelt es sich immer um eine
individuelle, dem Patienten bestmdglich angepasste Losung.
Aufgrund klinischer Gegebenheiten (z.B. dem Status akute
oder chronische Querschnittldhmung (QSL), Beatmungsdauer,
Begleiterkrankungen/-verletzungen, Compliance des Patien-
ten) konnen jedoch Entscheidungshilfen gegeben werden.

14.2 Wann ist eine invasive Beatmung erforderlich?

Im Rahmen der akuten Versorgung halsmarkgeldhmter Patien-
ten wird aufgrund der protrahierten ventilatorischen Insuffi-
zienz und der typischen Probleme einer langerfristigen Beat-
mung Uber einen oro- oder nasopharyngealen Tubus in vielen
Fdllen eine Tracheotomie als invasiver Beatmungszugang erfor-
derlich. Diese kann dilatativ oder plastisch angelegt werden.
Vorteile sind die Zuriicknahme der Analgosedierung und damit
die frithere Eingliederung des wachen Patienten in die ersten
Phasen der querschnittldhmungsspezifischen Therapie (Mobili-
sation in den Rollstuhl, Sprechen, Nahrungszufuhr unter Beat-
mung und ggf. Weaning).
Generell wird die Tracheotomie bei Halsmarkgeschadigten
empfohlen [480]:
= bei motorisch kompletter Halsmarklahmung entsprechend
Typ A und B der ASIA Impairment Scale (AIS) [481] (vgl.
» Tab.11)
= bei einer VK<500ml
= bei einem Injury Severity Score (ISS) >32
= wenn die PaO,/FlO,-Ratio 3 Tage nachdem die Beatmung
eingeleitet wurde, immer noch <300 betrdgt

Studien zeigten auRBerdem, dass eine sogenannte Friih-Tra-
cheotomie (<10 Tage nach Ldhmungseintritt) sowohl die Auf-
enthaltszeit auf der Intensivstation, als auch den gesamten Be-
atmungszeitraum verkirzt (ein erfolgreiches Weaning voraus-
gesetzt). Unbeeinflusst davon sind die Pneumonierate als auch
die Gesamtdauer der Behandlung [482].

Bei einer persistierenden, chronischen Querschnittlahmung
mit Beatmungszeiten >12h/Tag zeigen Langzeitergebnisse,
dass sich die Patienten in tiber 90% der Fdlle fir die Tracheoto-
mie und damit das Verbleiben einer invasiven Beatmung ent-
scheiden (auch wenn grundsatzlich eine NIV mdglich ware)
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> Tab.11 AIS Impairment Scale der American Spinal Injury
Association.

American Spinal neurologischer Ausfall

Injury Association

Scale (ASIA)

A motorisch und sensibel komplett in S4/S5

B motorisch komplett, sensibel inkomplett
in S4/S5

@ motorisch inkomplett in S4/S5, Kraftgrade
der erhaltenen motorischen Funktionen
unterhalb des Léhmungsniveaus im Mittel
<3

D motorisch inkomplett in S4/S5, Kraftgrade
der erhaltenen motorischen Funktionen
unterhalb des Lihmungsniveaus im Mittel
>3

E keine motorischen und sensiblen Ausfélle

[483]. Griinde dafir sind das erleichterte Sekretmanagement
bei eingeschranktem oder fehlendem HustenstoR, die uneinge-
schrankte motorische und damit auch Sprechfunktion der ver-
bliebenen Gesichtsmuskulatur sowie die mangelnde Toleranz
einer Maske aus vielerlei Griinden.

14.3 Was ist fiir die nichtinvasive Beatmung bei
Querschnitt zu beachten?

Die Vorteile der NIV werden grundsatzlich in einer moglichen
Vermeidung der Intubation und Tracheotomie mit der Abwe-
senheit eingriffsbezogener Komplikationen und dem Erhalt der
korpereigenen Filterung und Erwdrmung der Atemluft gese-
hen. Darlber hinaus konnen mégliche Langzeitkomplikationen
der Tracheotomien und einliegender Trachealkaniilen vermie-
den werden [484]. Zur Hustenunterstiitzung im Rahmen der
Sekretmobilisation werden im Regelfall MI-E mit verordnet.
Voraussetzungen fir NIV bei querschnittgeldhmten Patien-
ten sind nach [484]:
= der funktionelle Erhalt der Gesichts- und Schlundmuskulatur
= die Kooperation des Patienten
= die freie Durchgdngigkeit der oberen Atemwege

Kontraindikationen sind [485]:

= fehlende Kooperation des Patienten

= erhohte Aspirationsgefahr bei fehlenden Schutzreflexen

= Verlegungen der oberen Atemwege

= Sekretverhalte, die mit nichtinvasiven Mitteln nicht
beherrscht werden kénnen

= Dekubitalgeschwiire im Bereich der Maskenflachen

Als unerwiinschter Nebeneffekt kann auRerdem eine Aeropha-
gie und daraus resultierend ein zunehmender intraabdominel-
ler Druck auftreten [486]. Die bei einer Querschnittlahmung
ohnehin vorhandene Einschrankung der Darmmotilitat kann so
in ihrer Auspragung verstarkt werden (paralytischer lleus) und/
oder zu Rupturen von Magen oder Darm fiihren. Bei fehlender
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Arm-, Hand- oder Fingerfunktion ist neben der permanenten
Krankenbeobachtung auch eine addquate technische Uberwa-
chung erforderlich. Beziiglich der Uberleitung in die Hauslich-
keit gelten fiir diese Patienten die gleichen Empfehlungen ge-
maR Kapitel 8.6.

14.4 Was unterscheidet eine Querschnittldhmung
von anderen Lahmungsbildern?

Eine QSL ist charakterisiert durch eine Schadigung des Riicken-
marks unterschiedlicher Hohe mit motorischer, sensibler und
autonomer Funktionsstérung unterschiedlicher Ausprdagung.
Weitere unmittelbare Folgen sind eine Harnblasen- und Darm-
funktionsstérung, spinale Spastik, Deafferenzierungsschmerz/-
missempfindungen und vegetative Regulationsstérungen [487
-490]. Abhangig von der funktionellen H6he und Ausprdgung
der QSL kann es zu unterschiedlichsten Formen der ventilatori-
schen Insuffizienz mit teilweiser oder vollstandiger Beatmungs-
pflicht kommen [491-493].

Begleiterkrankungen und/oder -verletzungen kénnen weite-
re Ursachen der Beatmungspflicht sein. Gleichwohl gelten die
Besonderheiten der QSL unabhéngig von der Ursache der Beat-
mungspflicht auch fiir diesen Personenkreis, da die Gesamtaus-
wirkungen der QSL meist derart gravierend sind, dass auch bei
einer Beatmung aus anderen Griinden gédnzlich andere Stand-
ards zu beriicksichtigen sind [494, 495].

14.5 Was sind die vorrangigen Behandlungsziele
bei Querschnittldhmung?

Die im Vordergrund stehende QSL bedingt einen lebenslangen

medizinischen Behandlungsbedarf, der sich aus den Behand-

lungszielen ergibt. Die allgemeinen Behandlungsziele sind:

= das Uberleben zu sichern

= den somatischen Zustand zu verbessern, mindestens jedoch
eine Verschlechterung einschlieBlich méglicher Komplika-
tionen zu verhindern und ggf. zu behandeln

= den psychischen Zustand zu verbessern, mindestens jedoch
eine Verschlechterung zu vermeiden, da dies unverzichtbare
Bedingung fiir eine somatische Verbesserung, mindestens
jedoch Stabilisierung ist

= die Komplikationen der QSL zu erkennen und zu vermeiden
(z.B. Pneumonien, Dekubitus, Spastik, autonome Dysrefle-
xien). Beispielsweise kann eine hochgradige Spastik die Be-
atmung so beeintrachtigen, dass eine medikament&se Spas-
tikdampfung (auch ggf. intrathekal) erforderlich sein kann.

Die speziellen Behandlungsziele sind:

= tdgliche Mobilisation im Rollstuhl

= Wiederherstellung/Erhaltung der Sprechfdhigkeit (auch un-
ter Beatmung)

= Sicherstellung der Kommunikation

= Wiederherstellung der groBtmaglichen Selbststandigkeit
bei den Aktivitdten des taglichen Lebens und der beruflichen
und sozialen Integration

Windisch W et al. S2k-Leitlinie: Nichtinvasive und... Pneumologie 2017; 71: 722-795
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14.6 Was ist im Rahmen der auRerklinischen Pflege
zu beachten?

Die permanente personelle Krankenbeobachtung durch ent-
sprechend qualifizierte Pflegekrdfte und die Sicherung aller
punktuell erforderlichen krankheitsspezifischen PflegemaR-
nahmen ist durch einen Pflegedienst, welcher die gesetzlich
geforderten Qualitdtsrichtlinien zur Struktur-, Prozess- und Er-
gebnisqualitat erflllt, zu gewdhrleisten [496,497]. Dies gilt
auch fir den Fall einer NIV-Versorgung bei fehlender Arm-,
Hand- oder Fingerfunktion. Da die Grenze zwischen Grund-
und Behandlungspflege bei Vorliegen einer QSL flieBend sein
kann, ist an die fachpflegerische Qualifikation des ambulanten
Dienstes ein hoher medizinischer Anspruch zu stellen.

Die Moglichkeit, Angehérige in die Pflege einzugliedern,
sollte im Einzelfall gepriift werden, da diese insbesondere in
Notsituationen hdufig emotional betroffen sind und deshalb
ein handlungssicheres Ausfiihren der erforderlichen Behand-
lungsmaRnahmen nicht immer garantiert werden kann. Es soll-
te gewadhrleistet sein, dass bei bestehender Beatmungspflicht
und mobilisationserschwerenden Faktoren (z.B. Adipositas,
Kontrakturen, Spastik, Dysregulationen) wahrend der Durch-
fihrung der Grundpflege (groRe Koérperpflege, Transfers usw.)
eine zweite Person zur Verfligung steht [498].

14.7 Was ist im Rahmen der Krankenbeobachtung
bei Querschnittldhmung an technischen Hilfsmit-
teln erforderlich?

Aufgrund der oben genannten Ausfélle sind Patienten mit QSL
in den Aktivitdten des tdglichen Lebens in jeder Hinsicht und
standig auf fremde Hilfe angewiesen. Zur Sicherung der Vital-
funktionen ist daher neben der ununterbrochenen Krankenbe-
obachtung eine permanente technische Uberwachung erfor-
derlich.

14.7.1 Pulsoxymetrie und Kapnometrie
Eine permanente Pulsoxymetrie bei teil- und vollbeatmeten
Querschnittgeldhmten ist erforderlich, weil der Patient eine
Storung der Beatmung nicht bemerkt, diese nicht mitteilen
oder selbstandig beseitigen kann. Durch regelhafte kapnome-
trische Messungen kdnnen Entgleisungen frithzeitig bemerkt
und ggf. korrigiert werden, bevor der Patient hypoxamisch
wird oder sich im Rahmen vorgegebener Spontanatemzeiten
erschopft. Bei Beatmungssystemen ohne Volumetrie (z.B.
Zwerchfellstimulation) kénnen die Gerdteeinstellungen anhand
der gemessenen CO,-Werte angepasst werden. AuRerdem
kann bei beginnenden Komplikationen im hduslichen Bereich
(z.B. Pneumonie) eine auftretende Stérung des Gasaustau-
sches friihzeitig bemerkt werden.
Folgende Querschnittgeldhmte sollten deshalb mit einer
Kapnometrie versorgt werden:
= beiinvasiver auRerklinischer Beatmung mit einem Ein-
schlauchsystem, gemaR DINEN 1SO 80601-2-72:2015 [44]
= bei einer instabilen Beatmungssituation aufgrund klinisch
relevanter vegetativer Dysregulationen
= bei zusétzlich bestehender zentraler Atemregulationssto-
rung
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= bei der Verwendung eines implantierten Phrenikus- oder
Zwerchfellstimulators (aufgrund der fehlenden Volumetrie)

= fiir Patienten, bei denen in der Hauslichkeit regelhaft Veran-
derungen der Beatmungsparameter und/oder -modi vorge-
nommen werden sollen

= bei nicht planbarer, tagesformabhéngiger Spontanatem-
leistung

= fiir dauer- oder teilbeatmete Kinder in Absprache mit dem
behandelnden Padiater

14.7.2 Respirometer

Mittels eines Spirometers |dsst sich das Atemvolumen bei Spon-
tan- und Stimulationsaktivitdit messen. Die Messung kann so-
wohl Gber Mundstiick als auch iiber einen Trachealkaniilen-
adapter erfolgen. Eine Verordnung ist bei der Beatmung durch
einen Phrenikus-/Zwerchfellstimulator (aufgrund der fehlenden
Volumetrie) und zur Spontanatmungskontrolle bei intermittie-
render Beatmung (Uberpriifung der Atemleistung) indiziert.

14.7.3 Zweites Beatmungsgerdt und externer Akku

Die Indikation fiir ein zweites Beatmungsgerdt und einen exter-
nen Akku ist unabhédngig von der tdglichen Beatmungszeit im-
mer gegeben, da aufgrund querschnittspezifischer Komplika-
tionen und Besonderheiten jederzeit eine unvorhersehbare
vollstdndige Abhdngigkeit vom Respirator eintreten kann. Wei-
terhin ist die tdgliche Mobilisation des Betroffenen in den Roll-
stuhl Ziel der Behandlung, weshalb ein externer Akku vorhan-
den sein soll.

14.8 Wann und fir wen ist welche Zwerchfell-
stimulation geeignet?

Bei einer Riickenmarkldsion von C0-C3 und bei angeborenen
oder erworbenen zentralen Stérungen der Atmung kénnen die
nachfolgenden Systeme implantiert werden. Es gibt derzeit
zwei verschiedene Systeme zur Stimulation des Zwerchfells:

14.8.1 Zwerchfellnervenstimulation (Phrenikus-Nerven-
Stimulation/PNS) - Indirekte Stimulation

Der Phrenikusnervenstimulator (PNS) ist seit Mitte der sechzi-
ger Jahre eine Moglichkeit der Unterdruckbeatmung von Pa-
tienten mit ventilatorischer Insuffizienz [498]. Hier werden
Elektroden an beide Zwerchfellnerven in Hohe des 3.-4. ICR
mediastinal implantiert und samtliche Empfanger und Kabel in-
trakorporal verbracht. Die Stimulation erfolgt bei geschlosse-
nen Hautverhaltnissen transkutan durch Induktion.
Ausschlusskriterien einer Implantation sind:
= umfangreiche zerebrale Ausfélle mit schwerwiegenden
Hirnleistungsstérungen
= ein stark vorgeschadigtes Herz- und/oder Lungenparenchym
= eine infauste Prognose bei final erkrankten Patienten

Voraussetzungen zur Implantation sind intakte Alpha-Moto-
neurone beider Nn. phrenici, unbeschédigte periphere Nerven
sowie ein funktionsfdhiger Zwerchfellmuskel. Somit ist eine Im-
plantation auch bei peripheren Ldsionen des N. phrenicus nicht
maoglich, da eine Weiterleitung der Impulse nicht erfolgen kann

771

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



@ Thieme

(z.B. stattgehabte thorakale Traumen, Infektionen, idiopathi-
sche Phrenikusparesen).

In internationalen Studien wurden das statistisch signifikan-
te Absinken der pulmonalen Komplikationsraten, die niedrige-
ren Mortalitatsraten und die Verbesserung von Sprechfdhigkeit
und Lebensqualitdt gezeigt [499-501]. Die Schwellen und
Reizstromwerte verdndern sich im Langzeitverlauf nicht, sodass
die o.g. Systeme zur Langzeitbeatmung geeignet sind [502].
Aufgrund der Ersparnis von Verbrauchsartikeln amortisieren
sich die Mehrkosten des Systems {ber Jahre [500]. Die Beat-
mungszeiten werden international aufgrund der besonderen
Art der Stimulation in Giber 60 % der Fille mit 24 h/Tag angege-
ben [500, 501, 503].

14.8.2 Zwerchfellmuskelstimulation
(Diaphragm Pacing/DP) - direkte Stimulation

Hierbei werden Elektroden laparoskopisch direkt in den
Zwerchfellmuskel eingebracht und die Kabel aus dem Abdomen
herausgeleitet [504]. Es sind in gleicher Weise intakte Alpha-
Motoneurone beider Nn. phrenici, unbeschadigte Phrenikus-
Nerven und ein funktionsfahiger Zwerchfellmuskel Vorausset-
zung zur Implantation. Auch hier ist eine Langzeitstimulation
bei peripheren Ldsionen der Nerven nicht moglich. Die Anwen-
dung dieses Systems liegt vor allem in Bereichen der tempora-
ren Beatmung oder Atemunterstiitzung [505].

14.8.3 Weitere wichtige Informationen zur Zwerchfell-
stimulation

In der Literatur beschriebene spezielle operative Komplikatio-
nen werden bei der PNS-Implantation hinsichtlich moglicher
Phrenikusschaden (<1%) und bei der Operation zur diaphrag-
malen Stimulation hinsichtlich eines Pneumothorax (<1%) ge-
nannt [499, 500, 504, 505]. Bei Kindern und Jugendlichen mit
noch nicht ausgewachsenem Thorax ist eine durchgehende
24h-Stimulation bis zur vollstdndigen knéchernen Durchbau-
ung des Thorax nicht indiziert (Gefahr der Verminderung der
Atemzugvolumina durch chronische, mechanisch bedingte
thorakale Retraktion). Hier werden die Patienten im Regelfall
tagsiiber (12h) zwerchfell(nerven)stimuliert beatmet und
nachts, als MaRnahme zur thorakalen Protraktion, invasiv ven-
tiliert [500,501,505]. Beide Systeme ersetzen eine externe Be-
atmung bei einem ventilatorisch vollstdndig insuffizienten Pa-
tienten und erfiillen somit die Kriterien sowohl der stationdren
als auch der ambulanten auRerklinischen invasiven Beatmung.

EMPFEHLUNGEN

= Eine permanente Pulsoxymetrie beij teil- und vollbeat-
meten Querschnittgeldhmten ist erforderlich.

= Bei Querschnittlahmung ist eine Kapnografie im auBer-
klinischen Setting in vielen Situationen indiziert.
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15 Besonderheiten in der Padiatrie

15.1 Was sind Grundprinzipien der Langzeit-
beatmung von Kindern?

Die Zahl der mit einer Langzeitbeatmung versorgten Kinder
und Jugendlichen hat in den vergangenen Jahren kontinuierlich
zugenommen. Die Grunderkrankungen, die im Kindesalter zur
chronischen Atempumpinsuffizienz fithren, sind meist kom-
plex, oft mit mehreren Behinderungen verbunden und erfor-
dern deshalb die Behandlung in einem spezialisierten, interdis-
ziplindren Zentrum. Ein therapeutisches Betreuungskonzept
soll den Verlauf der Grunderkrankung mit all seinen méglichen
Komplikationen antizipieren und Infektionsprophylaxe, Beat-
mung, Therapie der Husteninsuffizienz, ausreichende Erndh-
rung und ein addquates Management von Komplikationen und
Notfallen beinhalten. Dabei ist besonderes Augenmerk nicht
nur auf die medizinischen Aspekte, sondern auch auf den Erhalt
einer akzeptablen Lebensqualitit und einer groBtmaglichen
sozialen Teilhabe der betroffenen Kinder und ihrer Familien zu
legen [506-511]. ,Menschen, die von Technologie abhédngig
sind, haben Recht auf gleichberechtigte Teilhabe am sozialen
Leben* (ICF-WHO 2001).

15.2 Wie unterscheidet sich das diagnostische
Vorgehen bei Kindern von dem bei Erwachsenen?

Bei Kleinkindern, aber auch dlteren Kindern mit mentaler Retar-
dierung, bereiten mitarbeitsabhdngige Untersuchungen wie
Lungenfunktion und Messung des HustenstoRes Schwierigkei-
ten oder sind sogar unmaglich. Die Ventilation und der Gasaus-
tausch sollen dann direkt gemessen werden. Problematisch
bleibt, dass die respiratorische Reserve oft nicht ausreichend
beurteilt werden kann. Da schlafbezogene Atmungsstérungen
der manifesten respiratorischen Insuffizienz stets vorausgehen,
ist eine Untersuchung der Ventilation im Schlaf wiinschens-
wert. Wird im Schlaf eine Hypoventilation nachgewiesen, ist
eine Dekompensation auch am Tage mdglich; ist hingegen die
Atmung im Schlaf kompensiert, kann auf eine gewisse respira-
torische Reserve geschlossen werden. Auch bei einer unauffal-
ligen schlafmedizinischen Untersuchung kann bei Belastungen
wie Fieber, Atemwegsinfektion oder Operation die respiratori-
sche Funktion schnell dekompensieren und eine Beatmung not-
wendig machen.

Das Procedere zur Diagnose einer chronischen Atempump-
insuffizienz ist in Kapitel 5 beschrieben und unterscheidet sich
bei mitarbeitsfdhigen Kindern nicht von Erwachsenen. Bei Vor-
liegen von schlafbezogenen Atmungsstérungen soll eine Ob-
struktion der oberen Atemwege z.B. durch Adenoide und/oder
Tonsillenhyperplasie ausgeschlossen und ggf. behandelt wer-
den. Dabei ist zu bedenken, dass Kinder mit einer inspiratori-
schen Muskelschwache oft nicht schnarchen. Neuromuskuldre
Erkrankungen gehen gehduft, aber nicht immer mit einem
OSAS einher.
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15.3 Was sind die padiatrischen Besonderheiten
bei der Indikationsstellung zur nichtinvasiven
Beatmung?

Padiatrische Erkrankungen, die mit einer Hypoventilation/
Atempumpinsuffizienz einhergehen und eine Beatmung not-
wendig machen kdnnen, sind in » Tab. 12 aufgefiihrt.

Die Indikation zur NIV wird nicht per se durch das Vorhan-
densein einer bestimmten Erkrankung gestellt, sondern ist ab-
hdngig von Art und AusmaR der ventilatorischen Stérung
(OSAS, zentrale Atemregulationsstérung, chronische alveolére
Hypoventilation, chronische oder akute respiratorische Insuffi-
zienz) [512].

Die oft angefiihrte mangelnde Kooperationsfahigkeit von
Kindern ist in einem erfahrenen Zentrum in der Regel kein Pro-
blem. Wenn die Indikation stimmt und die Beatmung den be-
sonderen Anforderungen eines Kindes gerecht wird, profitiert
die Mehrheit der Kinder von der Therapie und toleriert bzw.
wiinscht sich eine Beatmung. Dies ist insbesondere dann der
Fall, wenn die Kinder eine wahrnehmbare Verbesserung ihrer
Beschwerden durch die Beatmungstherapie erfahren.

15.4 Wie kann die Indikation zur Tracheotomie und
invasiven Beatmung fiir ein Kind gestellt werden?

Haufige Indikationen fir die Anlage eines Tracheostoma bei

Sduglingen und Kleinkindern sind [513]:

= Obstruktionen der oberen Atemwege durch Fehlbildungs-
syndrome, Stimmbandparesen, subglottische Stenose, Tra-
cheomalazie, Traumata, progrediente neurologische Erkran-
kungen mit Bulbarparalyse, Zerebralparese u.a.

= Zwerchfellparese nach Herzoperation wg. angeborenem
Herzfehler

= angeborene und erworbene Lungenerkrankungen wie Lun-
genhypoplasie und bronchopulmonale Dysplasie

= angeborene und erworbene NME

Die Besonderheit im Kindesalter ist aber, dass die Tracheotomie
eine erhebliche Hiirde fiir die weitere Kindesentwicklung dar-
stellt. Die Anlage eines Tracheostoma bei einem Sdugling oder
Kleinkind beeintrachtigt insbesondere die Sprachentwicklung
und das Schlucken und macht eine intensive Betreuung und
Férderung notwendig. Im Alltag ist z.B. das Schwimmen nur
sehr eingeschrankt maoglich, und schlieBlich soll eine kontinu-
ierliche Begleitung (Kindergarten, Schule) durch eine qualifi-
zierte Pflegekraft gewahrleistet sein.

Da ein Tracheostoma iberdies einen wesentlichen Eingriff in
das Korperschema eines Kindes und eine erhebliche Belastung
fur die Angehorigen bedeutet, ist die Indikation zur Tracheoto-
mie im Kindesalter grundsatzlich restriktiv zu stellen. Fiir Kin-
der, nicht anders als fiir Erwachsene auch, gilt somit, dass alle
Moglichkeiten einer NIV vor Anlage eines Tracheostoma ausge-
schopft werden sollten.

In Einzelféllen kann die Anlage eines Tracheostoma aus ana-
tomischen Griinden oder auch wegen der Unmadglichkeit einer
NIV dennoch erforderlich werden. Auch eine Beatmung >16h/
Tag macht im Kindesalter oft eine Tracheotomie erforderlich.
Insbesondere bei kraniofacialen Dysmorphien, bei Trachealste-
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» Tab.12 Padiatrische Erkrankungen, die mit einer Hypoventilation/
Atempumpinsuffizienz einhergehen und eine Beatmung notwendig
machen kénnen.

zentrale Atemregulationsstérungen

= kongenitales zentrales Hypoventilationssyndrom (CCHS oder
auch Undine-Fluch-Syndrom)

= erworbene zentrale Hypoventilation durch Hirnstammaffektionen
(z.B. nach Tumor, Trauma, Blutung oder Encephalitis)

= degenerative Erkrankungen oder Tumoren des ZNS

= Stenosen des kranio-zervikalen Ubergangs (u.a. Arnold-Chiari-
Malformation), Syringomyelie

restriktive Ventilationsstorungen

= NME (spinale Muskelatrophien Typ I-Ill, spinale Muskelatrophie
mit Atemnot [SMARD], Muskeldystrophien u.a. M. Duchenne,
Strukturmyopathie, Central-Core-Myopathie, Nemalin-Myopathie,
myotone Dystrophie, andere Myopathien)

= Mitochondriopathien

= hohe Querschnittsyndrome (u.a. nach Trauma, Blutung, Tumor,
Myelocele, transverse Myelitis)

= Kyphoskoliosen (idiopathisch oder sekundar bei NME, infantiler
Zerebralparese, Myelomeningocele)

= Mikrothorax (asphyxierende Thoraxdysplasie - Typ Jeune, Osteo-
genesis imperfecta, Achondroplasie)

= McCune-Albright-Syndrom

= Lungenparenchymerkrankungen (bronchopulmonale Dysplasie,
Lungenhypoplasie, Mukoviszidose, Zustand nach ARDS)

Lungenparenchymerkrankungen

= bronchopulmonale Dysplasie

= Lungenhypoplasie

= Mukoviszidose

= Nicht-CF-Bronchiektasen

= Defektzustdnde nach ARDS und Pneumonie

obstruktive Schlafapnoe und obstruktive Hypoventilation

= alimentdre Adipositas per magna

= Prader-Willi-Labhard-Syndrom

= Tonsillenhyperplasie

= Gaumensegel-Dysfunktion

= Laryngomalazie

= Trisomie 21

= Makroglossie

= Speicherkrankheiten wie Mukopolysaccharidosen
= Apert-Syndrom

= Pierre-Robin-Sequenz

nosen/Tracheomalazie und bei Kindern mit bronchopulmonaler
Dysplasie bestehen recht gute Chancen, das Tracheostoma im
Laufe der spdteren Kindheit oder Jugend auch wieder zu ver-
schlieBen [514].

Die Entscheidung fiir oder gegen das Tracheostoma bleibt
immer ein Prozess, der geprdgt wird von den individuellen Ein-
stellungen und ethischen oder auch religiésen Uberzeugungen
des Kindes, seiner Eltern und des Behandlungsteams. Dabei
kommt es nicht selten zu Konflikten, insbesondere dann, wenn
bei dem betroffenen Kind eine progrediente Grunderkrankung
zugrunde liegt oder eine ungiinstige Entwicklungsprognose be-
steht. Die behandelnden Arzte sehen sich dann oft in dem Di-
lemma, das Leiden ihrer Patienten nicht zu lindern, sondern zu
verldngern. Fiir Eltern hingegen ist eine Entscheidung gegen
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das Tracheostoma insbesondere dann extrem schwer, wenn
ohne Tracheotomie mit einem nahen Lebensende ihres Kindes
zu rechnen ist. In dem schwierigen und fir die Beteiligten oft
belastenden Entscheidungsfindungsprozess fiir oder gegen ein
Tracheostoma ist die Einbindung von klinischen Ethikkommis-
sionen und Palliativteams oft sehr hilfreich [514-518].

15.5 Wie sieht die Studienlage zu den Effekten einer
Langzeitbeatmung bei Kindern aus?

Obwohl die Datenlage bis auf eine Ausnahme auf nicht-rando-
misierte Studien beschrédnkt ist, scheint gesichert, dass Kinder
mit kongenitalem zentralen Hypoventilationssyndrom (Undine-
Fluch-Syndrom) und mit progredienten NME von der auRerkli-
nischen Beatmung profitieren [519]. Die Beatmung normali-
siert die Atmungsstérung und optimiert die Blutgase, verbes-
sert den Schlaf, reduziert Morbiditdt und Anzahl von Kranken-
hausbehandlungstagen, reduziert die Letalitdt und verbessert
die Lebensqualitat. Auch wenn zu anderen Erkrankungen syste-
matische Studien fehlen, kénnen ahnliche Ergebnisse zumin-
dest auch fir die Erkrankungen angenommen werden, bei de-
nen die chronische ventilatorische Insuffizienz nicht mit einer
Lungenparenchymbeteiligung einhergeht [282,376,473,520 -
523].

15.6 Was ist bei der auRBerklinischen Beatmung von
Kindern zu beachten?

Die auRBerklinische Beatmung von Kindern ist mit zahlreichen
Besonderheiten aber auch Schwierigkeiten verbunden. Zu nen-
nen sind die fehlende oder eingeschrdnkte Kooperations- und
Kommunikationsfahigkeit von jiingeren und geistig behinder-
ten Kindern wie auch Probleme mit der Technik, die oft nicht
fur die Beatmung von kleinen Kindern entwickelt wurde.

Bei der Auswahl von geeigneten Beatmungsgerdten und
Masken zur NIV soll bei Kindern Folgendes beriicksichtigt wer-
den [524-526]:
= Muskelschwache Kinder kénnen einige Beatmungsgerate

nicht selbststandig triggern, die Beatmungsvolumina sind

insbesondere bei jiingeren Kindern sehr gering; gleichzeitig
haben Kinder eine unregelmaRige Atemfrequenz und Atem-
tiefe.

= Der Beatmungsbedarf dndert sich standig; er ist im Wach-
zustand hoher als im Schlaf. Im Schlaf &ndert sich der Bedarf
abhangig vom Schlafstadium. Bei Fieber oder Atemwegsin-
fekten kann der Bedarf um ein Mehrfaches steigen.

= Nicht alle Beatmungsgeréte sind speziell fir Kleinkinder zu-
gelassen und geeignet; viele Gerdte generieren zuverldssige

Tidalvolumina erst ab einem Kérpergewicht von 30 kg oder

lassen sich bei NIV nicht zuverldssig triggern.

Das Angebot an konfektionierten Nasenmasken fiir Sduglinge
und Kleinkinder hat sich deutlich verbessert. Nicht speziell fiir
Kinder entwickelte Masken haben oft einen relativ hohen Tot-
raum und passen insbesondere jiingeren Kindern oft nicht (klei-
nes Gesicht, Gesichtsdeformitdten bei einigen Erkrankungen).
In begriindeten Einzelfdllen ist daher die Anfertigung einer
sog. Individualmaske unumganglich.
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Das Risiko der Entwicklung einer Mittelgesichtsdeformation
ist bei Masken mit hohem Anpressdruck erhoht. Kleinkinder,
aber auch Kinder mit Muskelerkrankungen und Immobilitat,
konnen sich die Beatmungsmaske im Notfall (Gerdtefehlfunkti-
on, Stromausfall, Ubelkeit/Erbrechen) nicht selbstindig abneh-
men. Deshalb sollte auf sog. Mund-Nasenmasken oder auch To-
tal-Face-Masken im Kindesalter, wenn mdoglich, verzichtet wer-
den. Der nasalen Maskenbeatmung ist grundsatzlich der Vor-
zug zu geben. Bei ausgepragter Mundleckage ist aber eine suf-
fiziente Beatmung gelegentlich nur mit einer Full-Face-Maske
mdglich. Dann soll fiir eine addquate Uberwachung des Kindes
wahrend der Beatmung gesorgt werden um das potenzielle Ri-
siko zu minimieren [527].

Besondere Beachtung findet die Transition von p&diatri-
schen Patienten in das Erwachsenenalter. Hier soll eine liicken-
lose Ubergabe des Patienten mit allen beteiligten Fachdiszipli-
nen gewdhrleistet sein. Da die meisten Patienten mit Transition
ins Erwachsenenalter an NME leiden, sei hierfir auf das Kapitel
12.5 verwiesen.

15.6.1 Was sind die besonderen technischen Anforderun-
gen an die auBerklinische Beatmung von Kindern?

Aus den unter Kapitel 15.6 genannten Besonderheiten werden

folgende Anforderungen abgeleitet:

= Das Beatmungsgerdt soll zuverldssig geringe Atemvolumina
generieren kénnen.

= Ein sensibler Trigger ist erforderlich, um eine assistierte Be-
atmung dem wechselnden Beatmungsbedarf anzupassen,
ohne die Atemarbeit wesentlich zu erhéhen.

= Gerdte mit Druckvorgabe kénnen sich einem wechselnden
Atemmuster anpassen und Leckagen ausgleichen und sind
deshalb fast immer besser geeignet als Gerdte mit Volu-
menvorgabe.

= Wenn keine geeignete industrielle Maske gefunden werden
kann, soll eine individuelle Maske angefertigt werden. Eine
Neuanfertigung der Maske im Kindesalter ist wegen des
Wachstums haufiger als im Erwachsenenalter notwendig.

15.6.2 Was ist bei der Versorgung tracheotomierter und
invasiv beatmeter Kinder zu beachten?

Kinder haben, bezogen auf ihr Kérpergewicht, einen relativ ho-
hen Grundumsatz und ein hohes Atemminutenvolumen. Der
zusatzliche Atemwegswiderstand der kleinen Trachealkaniilen
kann zur respiratorischen Dekompensation bei Spontanatmung
bzw. zu einer nur kurzen oder fehlenden Spontanatmungsfa-
higkeit fiihren. Die Gefahr der Sekretverlegung steigt mit ab-
nehmendem Innendurchmesser der Kaniilen. Der hohe Atem-
wegswiderstand dieser Kaniilen steigt schon bei geringfligigen
Verunreinigungen exponentiell an; lebensbedrohliche Kompli-
kationen kénnen auftreten.

Wegen ihrer relativ hohen Atemfrequenz ist der Fliissigkeits-
verlust Giber die Atemwege groR; auf eine ausreichende passive
und/oder aktive Anfeuchtung der Atemluft soll besonders ge-
achtet werden, um Komplikationen zu verhindern. Hierzu hat
sich die aktive Befeuchtung wéahrend der Nacht und die passive
Befeuchtung Giber HME-Filter am Tage bewdhrt.
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Als Voraussetzung fiir die Sprachentwicklung soll bei Séug-
lingen und Kleinkindern die Kaniile so gewahlt werden, dass
stets eine ausreichende Leckage durch die Stimmritze gewahr-
leistet ist und die Kinder unter der Beatmung lautieren kdnnen.
Relativ groRer Innendurchmesser der Kaniile zur Reduktion des
Atemwegswiderstandes und nicht zu groBer AuRendurchmes-
ser zur Leckagebeatmung stehen in einem nicht immer leicht
zu l6senden Widerspruch zueinander. Um eine bessere Sprach-
entwicklung zu gewdhrleisten, sollte bei Kindern mit dauerhaf-
ter oder intermittierender Spontanatmungsfahigkeit friihzeitig
ein Sprechaufsatz zum Einsatz kommen.

In der Regel werden im Kindesalter ungeblockte Kanilen
verwendet. Die Beltiftung des Kehlkopfes in der Exspiration er-
laubt i.d.R. die Phonation, beugt der Ansammlung von Spei-
chel vor, erleichtert den Schluckakt und beugt der Aspiration
vor [528]. Der Einsatz von Trachealkaniilen mit Cuff sollte auf
Kinder mit ausgeprdgter Schluckstérung und einem hohen
Aspirationsrisiko beschrankt bleiben. Auch Kanilen mit Cuff
schiitzen allerdings nicht zuverldssig vor Aspiration. Gelegent-
lich kann in schwierigen Beatmungssituationen (insbesondere
bei groRen Leckagen) auch der Einsatz einer Kandiile mit Cuff er-
forderlich werden. Fiir den routinemaRigen Einsatz stehen
mittlerweile schon gecuffte Kaniilen mit einem Innendurch-
messer von 4mm zur Verfligung. Eine Trachealkaniile mit Cuff
darf nicht Giber einen ldngeren Zeitraum ungecufft verwendet
werden, weil der entblockte Cuff der meisten Kaniilen scharfe
Kanten hat, die zu Verletzungen der Trachea fiihren kénnen.
Auf dem Markt gibt es mittlerweile auch fir Kinder Kanilen
mit wenig auftragendem Cuff (TTS=Tight-to-Shaft), die mit
destilliertem Wasser geblockt werden und im entblockten Zu-
stand keine Kanten bilden.

Kaniilen-assoziierte Notfélle treten haufiger als im Erwach-
senenalter auf. Insbesondere Sauglinge und Kleinkinder kon-
nen sich die Kandile selbst akzidentell entfernen. Kleinteile kon-
nen durch die Kaniile aspiriert werden oder das Lumen verlegen
[529].

15.6.3 Was sind die Besonderheiten bei der Betreuung von
Kindern mit auBerklinischer Beatmung?

Moglichst sollte die Fachkompetenz in der Behandlung der
Grunderkrankung (z.B. in einem Muskelzentrum) oder der
Komplikationen (z.B. Orthopddie) hinzugezogen werden kon-
nen. Idealerweise werden die Kinder in der Klinik und auRerkli-
nisch von einem multidisziplindren Team betreut. Hierzu geho-
ren erganzend Kinder- und Jugendarzte, Sozialpddagogen und
ggf. eine Familienhilfe. Fiir eine sichere auBerklinische Beat-
mung und eine Integration der teilweise aufwendigen Therapie
in den Alltag der Familien ist ein strukturiertes Uberleitmanage-
ment und die Unterstiitzung der Familie tiber den Klinikaufent-
halt hinaus essenziell. Dies gilt in ganz besonderem MaRe fiir
invasiv und abhéangig nicht invasiv beatmete Kinder. Auf die Un-
terstlitzungsmaglichkeit durch Selbsthilfeorganisationen sollte
hingewiesen werden. Dabei ist auch der Kontakt zu anderen be-
troffenen Familien sehr hilfreich.

Vor Entlassung aus der Klinikbehandlung sollen die Eltern/
Pflegepersonen ausreichend geschult werden. Sie sollen in der
Lage sein, die Beatmung selbststandig durchzufiihren, zu iiber-
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wachen, Komplikationen zu erkennen und Notfallsituationen zu
beherrschen.

Ist ein Pflegedienst involviert, soll sich dieser bereits in der
Klinik mit den individuellen Besonderheiten der Therapie und
den Bediirfnissen von Patient und Familie vertraut machen. So-
fern die Versorgung eines vom Beatmungsgerdt abhangigen
Kindes durch eine Pflegeeinrichtung erfolgt, sollen die Fachbe-
reichsleitung und die Versorgung vorrangig durch Gesund-
heits- und Kinderkrankenpfleger (nachrangig durch Gesund-
heits- und Krankenpfleger) mit den in Kapitel 6.4 genannten
optionalen Zusatzqualifikationen fiir die p&diatrische Beat-
mungspflege gewdhrleistet sein [220,221,442,516,529-532].

15.7 Was ist beim Monitoring beatmeter Kinder
zu beachten?

AuBerklinisch beatmete Kinder sollen ein Pulsoxymeter zur Ver-
fligung haben. Die kontinuierliche Pulsoxymetrie wahrend der
Beatmung ist zur Erkennung von Komplikationen bei tracheo-
tomierten Kindern und bei hilflosen Kindern, die tber eine
Full-Face-Maske beatmet werden, obligat. Dabei sind die Be-
treuenden oft durch hdufige Fehlalarme gestdrt und in ihrer
Aufmerksamkeit fiir wirkliche Komplikationen beeintrédchtigt.
Fehlalarme und ungenaue Messungen infolge von Bewegungs-
artefakten oder schwacher Durchblutung kénnen durch die
Verwendung von geeigneten Klebesensoren und einem Puls-
oxymeter mit einer Artefakt-minimierenden Technik reduziert
werden.

Die bedarfsweise Messung der Sauerstoffsdttigung ist Teil
des Notfallplanes. Bei Atemwegsinfekten, Fieber, vermehrtem
Sekret, Husten, Luftnot und angestrengter Atmung ist damit
fir die Eltern eine objektivere Einschatzung der respiratori-
schen Situation moglich. Bei einer Sp0O,>95% unter Spontan-
atmung bei Raumluft liegt in der Regel keine interventionsbe-
dirftige Situation vor. Bei einer SpO, zwischen 90% und 95%
sollen die Patienten zundchst Masken-Beatmung und/oder as-
sistiertes Husten intensivieren. Ldsst sich dadurch die Situation
stabilisieren, kann die weitere Behandlung auBerklinisch durch-
gefiihrt werden. Sinkt die Sauerstoffsdttigung trotz Beatmung
unter 90%, soll sofort das behandelnde Zentrum informiert
bzw. aufgesucht werden.

Es konnte gezeigt werden, dass sich durch ein dhnliches Pa-
tienten-Protokoll die Anzahl der Pneumonien und Kranken-
hausaufenthalte reduzieren lieR [418]. Kinder, die bislang keine
LTOT hatten und bei denen sich durch das o.g. Prozedere keine
Stabilisierung der respiratorischen Situation erreichen ldsst,
sollten zu Hause in dieser Situation keinen Sauerstoff erhalten.
Die Sauerstoffgabe maskiert unter Umstanden die Progredienz
des zugrunde liegenden Problems und verzdgert Diagnose und
angemessene Behandlung in der Klinik. Ein auBerklinisches
PCO,-Monitoring bleibt begriindeten Einzelfdllen vorbehalten.

15.8 Welche klinischen Kontrollen sollen bei auRer-
klinisch beatmeten Kindern vorgenommen werden?

Um den Erfolg einer auBerklinischen Beatmung eines Kindes si-
cherzustellen, bedarf es regelmédRiger Kontrollen. Die einmal
begonnene Beatmungstherapie soll regelmdRig an das Wachs-
tum eines sich entwickelnden Kindes und an das Fortschreiten
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der Grunderkrankung angepasst werden. Dazu hat sich be-
wahrt, nach Einleitung einer Beatmungstherapie binnen 1-3
Monaten eine stationdre Kontrolluntersuchung (ndchtliches
CO,-Monitoring, Synchronisierung der Beatmung) durchzufiih-
ren und diese Kontrollen im Fortgang in sechsmonatigen Inter-
vallen zu wiederholen.

Einmal jdhrlich sollte eine kinderkardiologische Untersu-
chung mit Frage nach Rechtsherzbelastung, pulmonaler Hyper-
tonie und Herzinsuffizienz (im Rahmen der Grunderkrankung)
erfolgen. Bei tracheotomierten Kindern sollte mindestens ein-
mal jéhrlich eine Tracheoskopie durchgefiihrt werden, um eine
sinnvolle GroRenanpassung der Kaniile vornehmen und Kom-
plikationen (tracheale Granulome, Ulcera) erkennen zu kénnen.

15.9 Was sind die padiatrischen Besonderheiten
beim Sekretmanagement?

Als Folge der pulmonalen und thorakalen Restriktion sowie der
Beteiligung der zum Husten notwendigen exspiratorischen
Muskulatur und Bauchmuskulatur, entwickeln vor allem Kinder
mit neuromuskuldren Erkrankungen eine Husteninsuffizienz.
Bei Kindern mit spinaler Muskelatrophie kann, weil bei ihnen
die fur die Exspiration notwendige Rumpfmuskulatur starker
betroffen ist als das fiir die Inspiration maRgebliche Zwerchfell,
eine relevante Husteninsuffizienz schon Jahre vor einer mani-
festen respiratorischen Insuffizienz auftreten [515].

Das Screening der Hustenfunktion durch Messung des PCF
ist daher bei kooperationsfdhigen Kindern obligat. Dieser kann
durch Husten in ein handelsiibliches Asthma-Peakflowmeter
(unter Verwendung einer Nasenklemme) einfach gemessen
werden. Bei Kindern und Jugendlichen ist ein PCF<160I/min
ein starker Pradiktor fiir das Auftreten von stationar behand-
lungsbedirftigen Pneumonien; ein PCF>2001/min stellt einen
negativen Pradiktor dar [533].

Der HustenstoB kann auch bei Kindern durch maschinell as-
sistiertes Husten effektiv unterstiitzt werden. Durch das IPPB-
assistierte Husten, die verschiedenen MI-E und spezielle ma-
schinelle Bldh-Manover-Funktionen einiger Beatmungsgerdte
konnte bei guter Akzeptanz der Kinder eine Verbesserung des
HustenstoRes gezeigt werden. Eine Technik des maschinell as-
sistierten Hustens sollte mit dem Kind gut eingeiibt und durch
Physiotherapie erganzt werden [467,468,534,535].

Kinder mit gehduften Infektionen der unteren Atemwege
und reduziertem HustenstoR sollten, auch unabhdngig von der
Indikation fiir eine Beatmung, eine Technik des maschinell as-
sistierten Hustens erlernen und bei dokumentierter Effektivitét
das entsprechende Hilfsmittel verordnet bekommen. Fir die Ef-
fektivitat einer Vibrationsweste bei Kindern liegen keine Daten
vor. Daher sollte dieses Hilfsmittel begriindeten Ausnahmefdl-
len vorbehalten bleiben.
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15.10 Was sind die Besonderheiten einer
Beatmungstherapie bei zentralen Hypoventilations-
syndromen?

Unter den zentralen Hypoventilationssyndromen (Central Hy-
poventilation Syndrome, CHS) versteht man eine iberwiegend
auf den Schlaf begrenzte alveoldre Hypoventilation. Das erwor-
bene CHS kann Folge von Enzephalitiden, Traumen, zentralen
Raumforderungen u.a. sein. Haufiger ist die kongenitale Form
(Congenital Central Hypoventilation Syndrome, CCHS), die
auch als Undine-Fluch-Syndrom bezeichnet wird. Das CCHS
kann anhand des krankheitsbestimmenden PHOX2B-Gens di-
agnostiziert werden. Es finden sich verschiedene Verdnderun-
gen in den drei Introns [536,537]. Die jeweilige genetische Va-
riante korreliert relativ stark mit der klinischen Auspragung der
Symptome und |dsst daher auch eine Aussage zur Prognose des
Patienten zu [538]. Charakteristisch fiir das CHS ist die vermin-
derte oder vollstdndig fehlende CO,-Atemantwort. Das Aus-
maR der Fehlregulation reicht von leichter Hypoventilation im
Schlaf bis zu minutenlangen Apnoen mit tiefer Hypoxdmie. Ty-
pischerweise kommt es im Schlaf bei bestehender Hyperkapnie
erst bei Pa0,<30mmHg zu einer kurzfristigen Steigerung der
alveoldren Ventilation.

Das CCHS kann sich unmittelbar postnatal manifestieren; die
Kinder sollen in den ersten Lebenswochen dauerbeatmet wer-
den bzw. lassen sich nicht von der maschinellen Beatmung ent-
wohnen, was haufig die Tracheotomie zur Folge hat. Oft entwi-
ckelt sich im weiteren Verlauf eine zunehmend suffiziente At-
mung im Wachzustand und die Beatmung kann auf den Schlaf
begrenzt werden. In einigen Féllen wird das CCHS auch erst in
den ersten Lebensmonaten oder im Erwachsenenalter sympto-
matisch [539]. Manifestiert sich das CCHS nicht unmittelbar
postpartal, wird die Hypoventilation haufig verkannt und kann
durch Retikulozytose, Polyzythdmie oder pulmonale Hyperten-
sion mit oder ohne Cor pulmonale auffallen [539].

Im Gegensatz zur Hypoventilation bei NME ist die Hypoven-
tilation beim CCHS im Non-REM-Schlaf am ausgepragtesten.
Dies kann im klinischen Alltag zu erheblichen Schwankungen
des PCO, mit wechselnden Phasen von Hyper- und Hypoventila-
tion fiihren. Negativdruckbeatmung und Phrenikusstimulation
sind mogliche Beatmungsformen fir diese Patienten, kdnnen
aber von einer Obstruktion der oberen Atemwege begleitet
sein. Zunehmend setzt sich heute bereits beim Saugling und
Kleinkind die NIV durch. Ist dies primdr nicht méglich, kénnen
die Kinder oft im Schulalter auf die NIV umgestellt werden.

Die reine Sauerstofftherapie dieser Patientengruppe wird als
kontraindiziert beschrieben. Art und Modus der Beatmungsthe-
rapie sollten an die Situation und die Prognose des Patienten
angepasst werden. Die Phrenikusstimulation ist am ehesten
aber nicht ausschlieRlich fiir Patienten mit einem Beatmungs-
bedarf auch im Wachzustand indiziert [540]. Da die meisten
Kinder vital von der Beatmung abhdngig sind, ist eine kontinu-
ierliche Uberwachung von zumindest der Sauerstoffsittigung,
ggf. auch des PtcCO,, essenziell.
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= Aufgrund der Unterschiede zu Erwachsenen soll die Be-
treuung und Beatmung von Kindern mit chronisch ven-
tilatorischer Insuffizienz in einem multidisziplinaren
Team erfolgen.

= Eine sichere und erfolgreiche auBerklinische Beatmung
soll das familidre und hausliche Umfeld des Patienten
berticksichtigen und durch medizinische, pflegerische
und psychosoziale Unterstilitzungsangebote begleitet
werden.

= FEine kontinuierliche Uberwachung zumindest der
Sauerstoffsdattigung, ggf. auch des PCO,, soll bei vital
von der Beatmung abhdngigen Kindern erfolgen.

= Die Bildung von padiatrischen Kompetenzzentren, die
eine auBerklinische Beatmung einleiten, sollte zur bes-
seren Versorgung von langzeitbeatmeten Kindern an-
gestrebt werden.

16 Ethische Betrachtungen und Palliativ-
medizin

16.1 Was ist der Stellenwert der Beatmung am
Lebensende?

Palliativversorgung ist definiert als ein Ansatz zur Verbesserung
der Lebensqualitat von Patienten und ihren Familien, die mit
Problemen konfrontiert sind, welche mit einer lebensbedrohli-
chen Erkrankung einhergehen. Dies geschieht durch Vorbeu-
gen und Lindern von Leiden durch friihzeitige Erkennung, sorg-
faltige Einschdtzung und Behandlung von Schmerzen sowie an-
deren Problemen korperlicher, psychosozialer und spiritueller
Art.Beziiglich palliativmedizinischer Aspekte, unabhangig der
zugrunde liegenden Diagnose, wird auf die S3-Leitlinie Palliativ-
medizin des Leitlinienprogramms Onkologie verwiesen (AWMF-
Registernummer: 128/0010L) [541]. Dort finden sich auch we-
sentliche Empfehlungen zu Versorgungsstrukturen in der Pal-
liativmedizin mit einem Behandlungspfad fiir Patienten und An-
gehorige.

Die Prognose von Patienten mit chronischer ventilatorischer
Insuffizienz und auRerklinischer Beatmung ist hdufig einge-
schrankt. Vor diesem Hintergrund bekommt die gesundheits-
bezogene Lebensqualitat eine besondere Bedeutung. Von den
Patienten selbst wird unter auRerklinischer Beatmung die kor-
perliche Lebensqualitdt oft als reduziert, die mentale und psy-
chische Lebensqualitdt krankheitsabhdngig jedoch teilweise
als gut eingeschédtzt [542]. Die auRerklinische Beatmung bietet
einerseits die Chance, das AusmaR der chronischen ventilatori-
schen Insuffizienz und die Lebensqualitdt deutlich zu verbes-
sern [41] und unter dem Gesichtspunkt der Dyspnoekontrolle
als PalliativmaRnahme zu wirken; sie birgt aber auch die Gefahr,
das Leiden des Patienten unnétig zu verldngern und ein wiirde-
volles Sterben am Ende einer langen Krankengeschichte zu ver-
hindern [543].
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Auch am Lebensende kommt dem Beatmungszugang eine
wichtige Bedeutung zu [544]. Der invasive bzw. nichtinvasive
Beatmungszugang kann zur relevanten Beeintrdchtigung der
Lebensqualitdt fihren. Im individuellen Einzelfall ist daher zu
priifen, ob berechtigte Aussicht besteht, dass sich die Lebens-
qualitdt durch eine Umstellung auf den jeweils alternativen Be-
atmungszugang verbessern lasst.

16.2 Wie sollte der Patient aufgeklart werden?
Bei Erkrankungen im fortgeschrittenen Stadium und/oder mit

rascher Progredienz der chronischen ventilatorischen Insuffi-
zienz ist die patientenorientierte Aufklarung und Information
von zentraler Bedeutung. Der Arzt soll im Dialog den Patienten
und seine Angehdrigen Gber drohende respiratorische Notfall-
situationen und therapeutische Optionen fiir das Endstadium
der Erkrankung informieren. Die Einbeziehung von Bezugsper-
sonen des Patienten in diesen Kommunikationsprozess setzt
das Einverstandnis des Patienten voraus. Sind Betreuer oder Ge-
sundheitsbevollméchtigte (vgl. § 1904 Abs.2 BGB) bestellt, so
sollen sie in diesen Dialog eingebunden werden. Ein einmaliges
Gesprach zum Diagnosezeitpunkt reicht in der Regel nicht aus;
auch im weiteren Verlauf sollen regelmaRig Informations- und
Beratungsgesprache angeboten werden, damit eine Atmospha-
re des Vertrauens und der Verbindlichkeit entstehen kann. Es ist
ein praktikables Konzept zum weiteren Vorgehen zu formulie-
ren, unter Berlicksichtigung des tatsdchlichen bzw. mutmaRgli-
chen Willens des Patienten. Hierbei sind die Einschatzungen
des Behandlungsteams, der Bezugspersonen des Patienten
und - wenn vorhanden - seiner Vertreter mit einzubeziehen.

16.3 Wie sollte die arztliche Kommunikation in
der End-of-Life-Care stattfinden?

Auch aus arztlicher Sicht geht es in der kritischen Endphase des
Lebens nicht mehr primdr um die Bereiche Management der
Organerkrankungen oder medizintechnische Herausforderun-
gen, sondern um Sozialkompetenz und Fihigkeit zur Kommuni-
kation. In der Kommunikation zwischen Arzt und Patient ist es
in jlingerer Vergangenheit zum Paradigmenwechsel gekom-
men, der allerdings noch nicht generell vollzogen ist. An die
Stelle des friiher vorherrschenden paternalistischen Konzeptes
der Arzt-Patienten-Beziehung, das die Fremdbestimmung des
Patienten durch den betreuenden Arzt als Autoritdt beinhal-
tete, tritt zunehmend der Dialog des Arztes mit dem miindigen
und autonomen Patienten und seiner Familie und die vorrangi-
ge Beriicksichtigung der Interessen des Patienten [545].

Auch in der letzten Lebensphase ist die zeitgemaRe Arzt-Pa-
tient-Beziehung partnerschaftlich, wobei die drztliche Kompe-
tenz, aber auch klare AuRerungen zur Prognose gerade bei Fra-
gen zum Lebensende und die arztliche Fiirsorgepflicht weiter
unverzichtbar bleiben. In den im Jahr 2011 veroffentlichen
Grundsatzen der Bundesdrztekammer zur drztlichen Sterbebe-
gleitung heiBt es [546]: ,Die Unterrichtung des Sterbenden
iber seinen Zustand und mdgliche MaRnahmen muss wahr-
heitsgemaR sein, sie soll sich aber an der Situation des Sterben-
den orientieren und vorhandenen Angsten Rechnung tragen.*
Der Arzt soll auch kritisch priifen, dass nicht seine eigene Scheu
vor einem solchen Gesprédch die Einschdtzung der Zumutbar-
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keit fiir den Patienten beeinflusst. Grundvoraussetzung fiir die
gemeinsame Entscheidungsfindung sind Informationsaus-
tausch und Wissensvermittlung zwischen Arzt und Patient. Die
Kommunikation soll den kognitiven und intellektuellen Fahig-
keiten des Patienten entsprechen. In einer gelungenen Kom-
munikation werden jedoch nicht nur Wissen vermittelt, son-
dern auch Angste des Patienten angesprochen [547].

Eine entscheidende Voraussetzung fir die gelungene Be-
treuung von Patienten am Lebensende ist die enge Zusammen-
arbeit mit dem Pflegefachpersonal, d.h. die Integration der
Pflegekrafte in das Behandlungsteam. In diesem Zusammen-
hang wurden in der Literatur folgende ,Domadnen® bzgl. des
Umgangs mit Patienten am Lebensende und den Bezugsperso-
nen formuliert (vgl. » Tab.13) [548,549].

16.4 Was ist beim Verfassen einer Patienten-
verfiigung zu beachten?

Den Patienten und deren Angehdrigen und Bezugspersonen
soll friihzeitig vermittelt werden, dass sich im Fall einer respira-
torischen Notfallsituation eine nicht gewollte Intubation mit
sich potenziell anschlieBender Langzeitbeatmung am sichers-
ten durch eine prazise Willenserklarung mit konkreten Verhal-
tensvorgaben (Patientenverfiigung) verhindern ldsst. Die Pa-
tientenverfligung sollte unter sachkundiger, insbesondere drzt-
licher Beratung formuliert werden. Letzteres sollte in der Pa-
tientenverfligung dokumentiert sein. Patienten und deren An-
gehorige sollten auf Informationsangebote zu Patientenverfi-
gungen, z.B. Veranstaltungen und Broschiiren, hingewiesen
werden. Die Internetseite des Bundesministeriums fiir Gesund-
heit (www.bmg.bund.de) ist in diesem Zusammenhang zu
empfehlen [550].

An dieser Stelle sei auf das in jiingerer Zeit zunehmend etab-
lierte Prinzip ,advanced care planning“ hingewiesen [551]. Bei
einer einmalig formulierten Patientenverfiigung besteht die
Gefahr, eine im Laufe der Zeit eingetretene Anderung des zuvor
verschriftlichten Patientenwillens inaddquat zu erfassen. Es
empfiehlt sich daher die Patientenverfiigung in einer Art Tage-
buch, in dem immer wieder Gesprache, Wiinsche und Meinun-
gen festgehalten werden, zu aktualisieren.

16.5 Wie ist mit dem einwilligungsunfdhigen
Patient umzugehen?

Ist der Patient weder kommunikations- noch willensfahig, wird
er von einem Gesundheitsbevollmachtigten oder einem vom
Gericht bestellten Betreuer, der in der Regel ebenfalls medizini-
scher Laie ist, vertreten. Mit einer Vorsorgevollmacht bevoll-
machtigt eine Person eine andere Person, im Falle einer Notsi-
tuation alle oder bestimmte Aufgaben fiir den Vollmachtgeber
zu erledigen. Der Betreuer bzw. der Gesundheitsbevollméchtig-
te sind gehalten, den tatsachlichen oder mutmaRlichen Willen
eines entscheidungsunfdhigen Patienten zum Ausdruck zu
bringen. Im begriindeten Einzelfall kann ein Behandlungsriick-
zug oder -abbruch auch ohne Einwilligung des Patienten erfol-
gen, wenn er im Einvernehmen mit dem Vertreter des einwilli-
gungsunfdhigen Patienten dem mutmaRlichen Willen des Pa-
tienten entspricht [546].
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» Tab.13 Domdnen im Umgang mit Patienten am Lebensende.

Patienten- und Familien-orientierte Entscheidungsfindung
emotionale und praktische Unterstiitzung

Symptom- und Komfort-orientierte Pflege

addquate Schmerz- und Symptomtherapie

Vermeidung der unnétigen Verlangerung des Sterbens
Autonomie des Patienten

Reduktion der Belastung und Unterstiitzung der Beziehung zu den
Angehdrigen

spirituelle, emotionale und organisatorische Unterstiitzung durch
das Behandlungsteam

Neben dem, von der bevollmdchtigten Person vorgetrage-
nen, mutmaRlichen Willen des einwilligungsunfdhigen Patien-
ten ist vor allem die Patientenverfiigung richtungsweisend fir
das Handeln der beteiligten Personen. Die in einer Patienten-
verfligung zum Ausdruck gebrachte Ablehnung einer Behand-
lung ist fir den Arzt bindend, sofern die konkrete Situation der-
jenigen entspricht, die der Patient in der Verfiigung beschrie-
ben hat und keine Anhaltspunkte fiir eine nachtrdgliche Wil-
lensdnderung erkennbar sind. Die Patientenverfiigung ist
umso verbindlicher fiir den behandelnden Arzt je konkreter
der geduBerte Wille formuliert ist; dies gilt insbesondere dann,
wenn eine sachkundige Beratung dokumentiert wurde.

In der Patientenverfiigung sollte jedoch darauf hingewiesen
werden, dass im Falle einer prinzipiell reversiblen Krise (z.B. in
Form einer behandelbaren Pneumonie) unter Umstdnden sowie
unter Berticksichtigung der individuellen Situation eine zeitlich
begrenzte Intervention, wie z.B. Tracheotomie zur invasiven
Beatmung, vom Patienten nicht kategorisch abgelehnt wird.

16.6 Wann sollte eine Beatmung begrenzt oder
abgebrochen werden?

Besteht bei Patienten mit auRerklinischer Beatmung am Le-
bensende keine Hoffnung zumindest auf Stabilisierung der Le-
bensqualitit gemessen an den Vorstellungen des betroffenen
Patienten, ist es in dieser Situation ethisch vertretbar, eine The-
rapiezieldnderung in Form von Therapiebegrenzung bzw. -ab-
bruch zu diskutieren und ggf. vorzunehmen [179,552]. Jedoch
stellt die Verlegung eines Patienten in ein Hospiz noch nicht
zwingend eine Indikation zum Abbruch einer Beatmungsthera-
pie dar, sondern diese kann auch unter palliativen Aspekten zur
Dyspnoe-Therapie dort fortgesetzt werden. Hierfiir ist eine Ab-
stimmung mit den Ressourcen und Moglichkeiten des Hospizes
und der behandelnden Palliativmediziner sinnvoll.

Therapieabbruch (,withdrawing®“) bedeutet hierbei, dass
eine laufende Therapie (z.B. Beatmung und Sauerstoffgabe)
reduziert und schlieBlich beendet wird. Therapiebegrenzung
(,withholding“) bedeutet, dass eine in anderen Fdllen indizierte
Therapie nicht begonnen wird.
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Der Begriff ,Therapiezielanderung” impliziert, dass Patien-
ten am Lebensende alle arztlichen, pflegerischen, geistlichen
und spirituellen Behandlungen und Zuwendungen erfahren sol-
len. Hierzu zahlen MaBnahmen der Basisbetreuung wie:
= der Situation entsprechende Unterbringung
= menschliche Zuwendung
= Korperpflege
= Lindern von Schmerzen, Luftnot, Ubelkeit und anderen sub-

jektiv belastenden Symptomen
= Stillen von subjektiv vorhandenem Hunger und Durst

Eine einmal begonnene Beatmung soll weder zwangslaufig
oder automatisch fortgefiihrt werden, noch soll sie moglicher-
weise ,abgebrochen® oder ,entzogen“ werden. Vielmehr sollte
die Beatmungstherapie wie andere Behandlungen (Tabletten-
einnahme, Nahrungszufuhr, Infusionstherapie oder Ahnliches)
in regelmdRBigen Abstdnden (z.B. tdglich) unter strenger Be-
riicksichtigung des Patientenwillens auf ihre anhaltende Be-
rechtigung/Indikation Gberpriift werden.

Der Bundesgerichtshof hat 1991 entschieden, dass bei aus-
sichtsloser Prognose Sterbehilfe entsprechend dem erklarten
oder mutmaRlichen Patientenwillen durch die Nichteinleitung
oder den Abbruch lebensverlangernder MaRnahmen (u. a. Beat-
mung) geleistet werden darf, um dem Sterben, ggf. unter wirk-
samer Schmerzmedikation, seinen natirlichen, der Wiirde des
Menschen geméRen Verlauf zu lassen. In diesem Zusammen-
hang besteht erfahrungsgemaR bei vielen Beteiligten noch ein
gravierendes Informationsdefizit [553]. Arzte und Pflegeperso-
nal sollten ihre Entscheidungen in Kenntnis der geltenden
Rechtslage treffen und sind darliber hinaus gehalten sich zu
den unterschiedlichen Begriffen wie z.B. ,Totung auf Verlan-
gen“ hinreichend zu informieren.

Eine Beendigung der Beatmung in einer derartigen Situation
wird in Deutschland der passiven Sterbehilfe zugeordnet. Diese
ist gesetzlich zuldssig und ethisch vertretbar, soll aber durch
gute Dokumentation der Entscheidungsfindung von einer straf-
baren Totung auf Verlangen klar abgegrenzt werden [546]. Ent-
sprechend der Vorgaben des Nationalen Ethikrates werden fol-
gende Begrifflichkeiten definiert:
= Totung auf Verlangen liegt gemaR §216 StGB vor, wenn

jemand durch das ausdriickliche und ernstliche Verlangen

des Getdteten zur Totung bestimmt wird und den Tod gezielt
aktiv herbeiftihrt. Tétung auf Verlangen ist in Deutschland
verboten.

= Sterben (zu)lassen liegt vor, wenn lebenserhaltende MaR-
nahmen - sofern dies dem Willen des Patienten bzw. bei
einwilligungsunfahigen Patienten dem vorab geduBerten
oder mutmaRlichen Willen entspricht - unterlassen, be-
grenzt oder abgebrochen/beendet werden. Sterben (zu)las-
sen ist in Deutschland nicht strafbar.

= Therapien am Lebensende stellen das Ziel der Linderung des

Leidens in den Vordergrund. Durch stark wirksame

Medikamente zur Symptomkontrolle darf eine moglicher-

weise unvermeidbare Lebensverkiirzung hingenommen

werden (Bundesarztekammer, 2011). Diese Therapien am

Lebensende sind in Deutschland nicht strafbar.
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» Tab. 14 Wichtige Prinzipien der Palliativmedizin; nach [556].

Freiheit von Schmerz und Agitation

keine Beschleunigung, aber auch keine Verzégerung des Sterbens
Anerkennung von Leben und Sterben als physiologische Prozesse
Integration von psychologischen und spirituellen Aspekten

Unterstiitzung des Lebens bis zum Ende und Unterstiitzung der
Angehorigen

Abzugrenzen hiervon ist die geschiftsmaRige Forderung der
Selbsttétung gem. §217 StGB, nach dem die Absicht, die
Selbsttotung eines anderen zu férdern oder diesem hierzu ge-
schaftsmaRig die Gelegenheit gewdhrt, verschafft oder vermit-
telt, in Deutschland verboten ist. Straffrei hingegen bleibt, wer
selbst nicht geschaftsmaRig handelt und entweder Angehéri-
ger des in §217 StGB Absatz 1 genannten anderen ist oder die-
sem nahesteht.

16.7 Wie gestaltet sich der Sterbeprozess wahrend
oder nach Beatmung?

Mit einer Diskonnektion vom Beatmungsgerat ist nicht zwangs-
ldufig das unmittelbare Sterben verbunden. Manchmal stabili-
sieren sich Patienten nach der Diskonnektion vom Beatmungs-
gerdt auf niedrigem Niveau und sterben erst Tage oder sogar
Wochen spéter auf Normalstation, in pflegerischen Einrichtun-
gen oder im Idealfall in vertrauter hauslicher Umgebung [554].
Da die Mehrheit der Patienten jedoch in unmittelbarem zeit-
lichen Zusammenhang nach Therapieabbruch stirbt, sollte ein
gesonderter Bereich vorhanden sein, wo Patienten im Beisein
ihrer Angehorigen ein wiirdiges Sterben ermdglicht wird. Von
diesem Ziel ist die Realitdt jedoch weit entfernt, und die Verant-
wortlichen diirfen nicht nachlassen, solche Rdumlichkeiten ein-
zufordern.

Nicht nur durch die definitive Beendigung, sondern auch
durch kontinuierliche Reduktion des Grades der maschinellen
Beatmungsunterstiitzung kann der Sterbeprozess ermdglicht
werden. In diesem Zusammenhang existieren, abhdngig vom
kulturellen Umfeld, unterschiedliche Konzepte zum pharmako-
logischen Management bei der Beendigung der Beatmungsthe-
rapie. Dyspnoe, Agitation und Schmerzen sollten in jedem Fall
durch préemptive Gabe von potenten Analgosedativa symp-
tomorientiert therapiert werden [555]. Es ist verniinftig, die
maschinelle Beatmung nicht abrupt zu beenden, sondern den
Grad der maschinellen Unterstiitzung allmahlich zu reduzieren,
es damit zur Hyperkapnie, Azidose und zunehmenden Sedie-
rung kommen zu lassen und so ein Leiden im Sterbeprozess zu
vermeiden.

Waurde bei Patienten entschieden, die Beatmung zu been-
den, sollten alle Méglichkeiten und die in » Tab. 14 aufgefihr-
ten Prinzipien der Palliativmedizin genutzt werden [556]. Ana-
log hierzu sei auf den Expertenstandard Schmerzmanagement
in der Pflege hingewiesen, der eine interdisziplindre Zusam-
menarbeit im Hinblick auf eine Schmerztherapie optimiert
[557].
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16.8 Was sind Effekte der auRBerklinischen
Beatmung in den letzten Lebensmonaten?

Die letzten Wochen und Monate des Lebens zu Hause unter au-
Rerklinischer Beatmung sind sowohl fiir den Patienten als auch
fir die betreuenden Angehdrigen hdufig mit vielen Schwierig-
keiten verbunden. Eine multizentrische italienische Studie hat
eine Angehorigenbefragung von 168 verstorbenen Patienten
zu den letzten drei Lebensmonaten unter auBerklinischer Beat-
mung durchgefiihrt [558]. Die Beteiligung an der Studie war
mit 98,8 % sehr hoch, was das Bedirfnis der Angehorigen re-
flektiert, sich Gber die Erfahrung am Lebensende ihres Angeho-
rigen auszutauschen. Uber 80% der Patienten verspiirten trotz
der Beatmung Luftnot. Interessanterweise war dies unter NIV
deutlich haufiger als unter invasiver Beatmung. Die Patienten
schienen sich ihrer Situation und auch ihrer Prognose in den
meisten Féllen bewusst zu sein. Dennoch wurden 54 % der Pa-
tienten in der Phase der finalen klinischen Verschlechterung
hospitalisiert, zum Teil sogar intensivmedizinisch behandelt.
WiederbelebungsmaRBnahmen wurden bei 27% der Patienten
durchgefiihrt. Dariiber hinaus hat die Studie gezeigt, dass es
fiir viele Familien auch finanzielle Engpésse in der Patientenbe-
treuung am Ende des Lebens gegeben hatte. Es wurde daher
klar formuliert, dass zukiinftige Studien zu diesem Themen-
komplex notwendig sind und dass nach Méglichkeiten gesucht
werden soll, die Lebensqualitat in den letzten Lebenswochen zu
verbessern, unnétige Krankenhausaufnahmen zu vermeiden
und die Bediirfnisse der gesamten Familie zu beriicksichtigen
[559].

Zur weiteren Vertiefung des Themas sei an dieser Stelle auf
die ausfihrliche Erlduterung ethischer Aspekte am Lebensende
in der S2k-Leitlinie ,,Prolongiertes Weaning“ verwiesen [152].
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EMPFEHLUNGEN

= Bei weit fortgeschrittener oder rasch progredienter
chronischer ventilatorischer Insuffizienz sollen Patien-
ten und deren Angehdérige friihzeitig tiber drohende
respiratorische Notfallsituationen und therapeutische
Optionen fiir das Endstadium der Erkrankung informiert
werden.

= Es soll eine partnerschaftliche Beziehung zwischen
Patienten, Arzt und Pflegekraft auch in der letzten
Lebensphase bestehen, wobei drztliche Kompetenz,
aber auch klare AuRerungen zur Prognose gerade bei
Fragen zum Lebensende und die &rztliche Fiirsorge-
pflicht weiter unverzichtbar bleiben.

= Die in einer Patientenverfligung zum Ausdruck ge-
brachte Ablehnung einer Behandlung ist fiir den Arzt
bindend, sofern die konkrete Situation derjenigen ent-
spricht, die der Patient in der Verfiigung beschrieben
hat und keine Anhaltspunkte fiir eine nachtragliche
Willensdanderung erkennbar sind. Der Inhalt der Patien-
tenverfliigung sollte regelmdRig aktualisiert werden.

= Alternativ zu den bisherigen Begriffen ,Begrenzung*
(withholding) oder ,Abbruch“ (withdrawing) der Beat-
mung sollte der Begriff ,Therapiezielanderung“ ver-
wendet werden; hierbei sollen die Prinzipien der Pallia-
tivmedizin unter Nutzung von medikamentoser pra-
emptiver Therapie von Dyspnoe, Agitation und Schmer-
zen in Kombination mit nicht-medikamentdsen Thera-
pieoptionen angewendet werden.

= Es sollte ein gesonderter rdumlicher Bereich vorhanden
sein, in dem Patienten im Beisein ihrer Angehdrigen ein
wiirdiges Sterben ermdglicht wird.

Interessenkonflikt

Interessenkonflikte kénnen der Langfassung der Leitlinie auf der
Homepage der AWMF entnommen werden - Registernummer 020 -
008: http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/020-008.html
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ABKURZUNGSVERZEICHNIS

ALS Amyotrophe Lateralsklerose MD Muskeldystrophie
ARDS  acute respiratory distress syndrome: MI-E mechanischer Insufflator-Exsufflator
akutes Atemnotsyndrom MRE multiresistente Erreger
BGA Blutgasanalyse NIV noninvasive ventilation: nichtinvasive Beatmung
bzw. beziehungsweise NME neuromuskuldre Erkrankungen
CCHS  congenital central hypoventilation syndrome: 0, Sauerstoff
Undine-Fluch-Syndrom OHS Obesitas-Hypoventilations-Syndrom
CHS central hypoventilation syndrome: zentrales OSAS  obstruktives Schlafapnoe-Syndrom
Hypoventilationssyndrom pMDI  pressurized metered dose Inhaler: Treibgas-
(@]\Y] critical illness myopathy Dosieraerosol
cip critical illness polyneuropathy PaCO, arterieller Kohlendioxidpartialdruck
co, Kohlendioxid PaO, arterieller Sauerstoffpartialdruck
COPD  chronic obstructive pulmonary disease: chronisch PCF peak cough flow: HustenspitzenstoR
obstruktive Lungenerkrankung PCO, Kohlendioxidpartialdruck
CPAP continuous positive airway pressure: kontinuierli- PEEP positive end-expiratory pressure: positiver
cher positiver Atemwegsdruck end-exspiratorischer Druck
DGP Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie und PO, Sauerstoffpartialdruck
Beatmungsmedizin e. V. PetCO, endexspiratorisch gemessener Kohlendioxid-
DIGAB Deutsche interdisziplindre Gesellschaft fir partialdruck
auBerklinische Beatmung e. V. PtcCO, transkutan gemessener Kohlendioxidpartialdruck
EKG Elektrokardiogramm QSL Querschnittlahmung
EPAP  expiratory airway pressure: exspiratorischer REM rapid eye movement: schnelle Augenbewegun-
Atemwegsdruck gen im Traumschlaf
FEV, forciertes exspiratorisches Volumen in 1 Sekunde SAPV  spezialisierte ambulante Palliativversorgung
FSH-MD fazio-skapulo-humorale Muskeldystrophie SGB Sozialgesetzbuch
FVC forcierte Vitalkapazitat SMARD spinal muscular atrophy with respiratory distress:
ggf. gegebenenfalls spinale Muskelatrophie mit Atemnot
HME heat and moisture exchange SMiI soft mist inhaler: Dampf-Dosieraerosole
IPPB intermittent positive pressure breathing SpO, Sauerstoffsdttigung
KRINKO Kommission fiir Krankenhaushygiene und SRI Severe Respiratory Insufficiency Questionnaire
Infektionsprdvention vgl. vergleiche
LTOT long term oxygen treatment: Sauerstofflangzeit- VK Vitalkapazitat
therapie
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