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ZUSAMMENFASSUNG

Die S3-Leitlinie zur nichtinvasiven Beatmung als Therapie
der chronischen respiratorischen Insuffizienz wurde im Juli
2024 auf der Internetseite der Arbeitsgemeinschaft der
Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e. V.
(AWMF) veroffentlicht und bietet umfassende Empfehlun-
gen zur Behandlung der chronisch respiratorischen Insuffi-
zienz bei unterschiedlichen Grunderkrankungen wie z.B.
COPD, thorako-restriktiven Erkrankungen, Obesitas-Hypo-
ventilationssyndrom und neuromuskuldren Erkrankungen.
Eine wichtige Neuerung ist die Aufteilung der vorherigen
S2k Leitlinie aus dem Jahr 2017, welche zuvor sowohl die
Therapie mittels invasiver Beatmung als auch nicht-invasi-
ver Beatmung beinhaltete. Durch eine vermehrte wissen-
schaftliche Evidenz und eine deutlich gestiegene Anzahl an
Betroffenen, werden diese sehr unterschiedlichen Thera-
pieformen nun in zwei getrennten Leitlinien behandelt.
Ziel der Leitlinie ist, die Behandlung von Patienten mit chro-
nischer respiratorischer Insuffizienz durch die nichtinvasive
Beatmung zu verbessern und die Indikationsstellung und
Therapieempfehlungen den an der Therapie beteiligten Ak-
teuren zugdnglich zu machen. Sie basiert auf der neuesten
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wissenschaftlichen Evidenz und ersetzt die frithere Leitlinie.
Zu diesem Zweck werden detaillierte Empfehlungen zur
Durchfiihrung der nichtinvasiven Beatmung gegeben, der
Einstellung der Beatmungsparameter und der anschlieBen-
den Uberwachung der Therapie.

Als wichtige Neuerungen der S3 Leitlinie sind neben der ak-
tualisierten Evidenz auch die neuen Empfehlungen zur Ver-
sorgungsform der Patienten sowie zahlreiche detaillierte
Behandlungspfade zu nennen, welche die Anwender-
freundlichkeit der Leitlinie erhéhen. Zusatzlich widmet
sich ein ganzlich Gberarbeitetes Kapitel ethischen Fragen
und bietet Empfehlungen fiir eine Begleitung am Lebensen-
de. Diese Leitlinie ist ein wichtiges Instrument fiir Arzte und
andere Gesundheitsfachkréfte, um die Versorgung von Pa-
tienten mit chronischer respiratorischer Insuffizienz zu op-
timieren. Diese Leitlinienfassung hat eine Giiltigkeit von
drei Jahren, bis Juli 2027.

ABSTRACT

The S3 guideline on non-invasive ventilation as a treatment
for chronic respiratory failure was published on the website
of the Association of the Scientific Medical Societies in Ger-
many (AWMF) in July 2024. It offers comprehensive recom-
mendations for the treatment of chronic respiratory failure
in various underlying conditions, such as COPD, thoraco-re-
strictive diseases, obesity-hypoventilation syndrome, and

neuromuscular diseases. An important innovation is the se-
paration of the previous S2k guideline dating back to 2017,
which included both invasive and non-invasive ventilation
therapy. Due to increased scientific evidence and a signifi-
cant rise in the number of affected patients, these distinct
forms of therapy are now addressed separately in two dif-
ferent guidelines.

The aim of the guideline is to improve the treatment of pa-
tients with chronic respiratory insufficiency using non-inva-
sive ventilation and to make the indications and therapy re-
commendations accessible to all involved in the treatment
process. It is based on the latest scientific evidence and re-
places the previous guideline. This revised guideline pro-
vides detailed recommendations on the application of
non-invasive ventilation, ventilation settings, and the sub-
sequent follow-up of treatment.

In addition to the updated evidence, important new fea-
tures of this S3 guideline include new recommendations
on patient care and numerous detailed treatment pathways
that make the guideline more user-friendly. Furthermore, a
completely revised section is dedicated to ethical issues and
offers recommendations for end-of-life care. This guideline
is an important tool for physicians and other healthcare
professionals to optimize the care of patients with chronic
respiratory failure. This version of the guideline is valid for
three years, until July 2027.
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1 Einleitung

S. Stanzel, S. Walterspacher

Die nichtinvasive Beatmung zeigt in der letzten Dekade einen
starken Anstieg [1]. Seit der letzten Revision der Leitlinie zur
auBerklinischen Beatmung aus dem Jahr 2017 herausgegeben
von der Deutschen Gesellschaft fiir Pneumologie und Beat-
mungsmedizin e.V. (DGP) haben zahlreiche neue Entwicklun-
gen zu einer bisweilen neuen Betrachtungsweise der auRerkli-
nischen Beatmung gefiihrt [2]. Infolge der immer komplexer
werdenden Thematik erfolgte mit der aktuellen Revision eine
Aufteilung der Leitlinie in eine Fassung zur nicht-invasiven au-
Rerklinischen Beatmung (NIV) und einer separaten Leitlinie zur
invasiven auBerklinischen Beatmung (siehe auch Kapitel 3/Me-
thodik). In der Leitlinie zur invasiven auRerklinischen Beatmung
wird der Schwerpunkt auf die besondere Versorgungssituation
gelegt werden, wodurch diese Aspekte in dieser Leitlinie nicht
behandelt wurden.

Aus Griinden der besseren Lesbarkeit wird im Folgenden auf
die gleichzeitige Verwendung weiblicher und maénnlicher
Sprachformen verzichtet und eine geschlechtsneutrale Form
gewdhlt. In Fillen in denen dies nicht mdglich war, wurde das
generische Maskulinum verwendet. Samtliche Personenbe-
zeichnungen gelten gleichermaRen fiir beide Geschlechter.
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1.1 Beteiligte Fachgesellschaften und
Organisationen

Die Revision der Leitlinie mit neuen Evidenzanalysen erfolgt un-

ter der federfiihrenden Fachgesellschaft der DGP mit Beteili-

gung der folgenden Fachgesellschaften:

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

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

= Deutschsprachige Medizinische Gesellschaft fiir Paraplegio-
logie e.V. (DMGP)

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

= Bundesverband der Pneumologie, Schlaf- und Beatmungs-
medizin (BdP)

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

= Bundesverband Poliomyelitis e. V. (BV Polio)

= Deutsche Gesellschaft fiir Andsthesiologie und Intensiv-
medizin e.V. (DGAI)

= Gesellschaft fiir Neonatologie und péadiatrische Intensiv-
medizin e.V. (GNPI)

= Deutsche Gesellschaft fiir Neurologie e.V. (DGN)

Vertreter der Deutschen Gesellschaft fiir Allgemein- und Fami-
lienmedizin e.V. (DEGAM), AOK Nordost als Krankenkassenver-
treter sowie des Industrieverbandes Spectaris wurden zur er-
neuten Teilnahme an der Leitlinieniiberarbeitung eingeladen,
haben dies jedoch fiir die aktuelle Revision abgelehnt. Die Aus-
wahl der fir die redaktionelle Arbeit verantwortlichen Experten
erfolgte in Absprache mit den Vorstandsmitgliedern der DGP.
Die Auswabhl der Teilnehmer an den Konsensuskonferenzen er-
folgte durch die jeweiligen Fachgesellschaften. In beratender
Funktion war ebenfalls eine Vertreterin des medizinischen
Dienstes bei den Konsensuskonferenzen anwesend.

1.1.1 Interessenkonflikte der Delegierten

Interessenkonflikte sind nicht vermeidbar und schlieRen eine
Beteiligung an der Erstellung einer Leitlinie nicht grundsatzlich
aus. Die stimmberechtigten Delegierten haben wéhrend des
Leitlinienprozesses schriftliche Angaben zu méglichen Interes-
senkonflikten Gber das Interessenerkldrungsportal der AWMF
(Interessenerkldarung online, https://interessenerklaerung-on-
line.awmf.org/) gemacht. Die federfihrende Autorin dieser
Leitlinie hat gemeinsam mit Vertretern der Arbeitsgemein-
schaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaf-
ten (AWMF) gepriift, ob Interessenkonflikte mdoglicherweise
gegen eine Beteiligung am Leitlinienprozess sprechen. Die fe-
derfiihrende Autorin wurde durch die Mitglieder der Redakti-
onsgruppe und durch den Vorstand der DGP hinsichtlich der In-
teressenkonflikte bewertet und fiir die Leitlinienerstellung als
kompetent eingestuft. In einem so technisch geprdagten Thema
lassen sich zum Teil Interessenkonflikte, die im Rahmen von kli-
nischer Erprobung neuer Technologien entstehen, nicht voll-
umfanglich vermeiden. Mit der Publikation dieser Leitlinie er-
folgt auf der Homepage der AWMF auch eine Zusammenstel-
lung der Interessenkonflikte der Autoren. Es wurde kein poten-

zieller Teilnehmer aufgrund seiner Interessenkonflikte vom
Leitlinienprozess ausgeschlossen.

1.1.2 Finanzierung der Leitlinie

Die Finanzierung der vorliegenden Leitlinie erfolgt durch die
DGP. Die finanzierende Organisation hatte hierbei keinen direk-
ten Einfluss auf die Leitlinienerstellung.

1.2 Die Leitlinien-Redaktionsgruppe

Redaktionsgruppe (alphabetisch):

Prof. Dr. med. Boentert, Matthias (Miinster)

PD Dr. med. Cornelissen, Christian (Aachen)
Prof. Dr. med. Dreher, Michael (Aachen)

Prof. Dr. med. Fuchs, Hans (Freiburg i. Br.)

PD Dr. med. Hirschfeld, Sven (Hamburg)

Prof. Dr. med. Kabitz, Hans-Joachim (Aarau, CH)
Prof. Dr. rer. nat. Mathes, Tim (Gottingen)

Dr. med. Michalsen, Andrej (Konstanz)

PD Dr. Dr. med. PhD Spiesshoefer, Jens (Aachen)
PD Dr. med. Stanzel, Sarah Bettina (K6In)

Prof. Dr. med. Trudzinski, Franziska (Heidelberg)
PD Dr. med. Walterspacher, Stephan (Konstanz)
Prof. Dr. med. Windisch, Wolfram (KéIn)

Leitung

PD Dr. med. Sarah Bettina Stanzel (DGP)

Lungenklinik K6In-Merheim

Kliniken der Stadt Kéln gGmbH

Universitat Witten/Herdecke, Lehrstuhl fiir Pneumologie
Ostmerheimer StraRe 200

51109 Kéln

Senior Koordinator

PD Dr. med. Stephan Walterspacher (DGP)

Sektion Pneumologie - Medizinische Klinik

Klinikum Konstanz

MainaustralBe 35

78464 Konstanz

Universitat Witten/Herdecke, Lehrstuhl fiir Pneumologie
Ostmerheimer StraRe 200

51109 Kéln

Methodische Koordination und Redaktion
Prof. Dr. rer. Tim Mathes

Institut fir Medizinische Statistik
Universitatsmedizin Goéttingen
Humboldtallee 32

37099 Gottingen

1.3 Beteiligung von Kostentragern, medizinischem
Dienst und Industrie

Die zunehmende Zahl auRerklinisch beatmeter Patienten und
die damit verbundenen Kosten fiir das Gesundheitssystem er-
fordern eine enge Kommunikation und Zusammenarbeit mit
Vertretern der Kostentrdger. Aus diesem Grund wurde auch
eine Vertreterin des medizinischen Dienstes zu den Konsensus-
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konferenzen eingeladen mit rein beratender Funktion ohne
Stimmrecht.

1.4 Anwenderzielgruppe

Die Leitlinie richtet sich an Arzte aller Versorgungsbereiche, die
Patienten mit chronisch hyperkapnischer respiratorischer In-
suffizienz, Verdacht auf chronisch hyperkapnische respiratori-
sche Insuffizienz sowie bereits bestehender nicht-invasiver Be-
atmung ambulant und/oder stationdr behandeln. Hierzu geh6-
ren unter anderem Arzte aus den Bereichen Innere Medizin und
Pneumologie, Schlafmedizin, Neurologie, Padiatrie, Palliativ-
medizin, Intensivmedizin und Anasthesie. Sie richtet sich eben-
falls an Atmungstherapeuten und in den oben genannten Berei-
chen tdtige Pflegekréfte. Die Leitlinie dient zudem der Informa-
tion von Allgemeinmedizinern und weiteren Fachdrzten, welche
Patienten mit einer nicht-invasiven Beatmung betreuen. Die
Leitlinie gilt fiir Patienten mit chronisch hyperkapnischer respi-
ratorischer Insuffizienz unabhangig von Alter und Geschlecht,
Schweregrad der Erkrankung oder Komorbiditadt. Sie gilt ferner
fir Menschen mit erhdhtem Risiko, an einer chronisch hyper-
kapnischen respiratorischen Insuffizienz zu erkranken. Sie soll
entsprechend der Definition von Leitlinien zur Unterstiitzung
der gemeinsamen Entscheidungsfindung von Arzt und Patient
bei diagnostischen und therapeutischen MaRnahmen dienen.
Sie entbindet Arzte dabei nicht von ihrer Verpflichtung, indivi-
duell und unter Wiirdigung der Gesamtsituation des Patienten
die addquate Vorgehensweise zu priifen.

1.5 Publikation

Zusatzlich zu der vorliegenden Publikation wurde die Leitlinie
im Juli 2024 in das Leitlinienregister der AWMF aufgenommen
(www.awmf.org). Die Leitlinie soll zudem in einer Kurzversion
sowie als englischsprachige Version erscheinen.

1.5.1 Urheberrechte

Das Urheberrecht fiir die Leitlinien liegt ausschlieBlich bei der
Autorengruppe der beteiligten Fachgesellschaften und Organi-
sationen. Darin eingeschlossen ist das Recht der Anderung, Er-
weiterung oder Loschung von Inhalten. Die am Leitlinienprojekt
beteiligten Fachgesellschaften/Organisationen haben eine
schriftliche Vereinbarung zu den Verwertungsrechten der Leit-
linieninhalte getroffen vertreten durch die federfiihrende Fach-
gesellschaft DGP. Die Fachgesellschaften raumen der AWMF
das Nutzungsrecht fir die elektronische Publikation im Infor-
mationssystem ,AWMF online* im World Wide Web (WWW)
des Internets ein.

Die federfiihrende Fachgesellschaft klart dabei die Verwer-
tungsrechte zur Weiterverwendung von Leitlinieninhalten
durch Dritte frithzeitig fir jedes Leitlinienvorhaben und doku-
mentiert dies schriftlich.

1.6 Giiltigkeit der Leitlinie und Aktualisierungs-
verfahren

Diese Leitlinie hat eine Glltigkeit von 3 ]Jahren, beginnend mit
dem Datum der Verdffentlichung. Eine Uberarbeitung und Ak-
tualisierung dieser Leitlinie beginnt planmaRig 12 Monate vor
Ablauf der Giltigkeit. Zusatzlich wird in Abhangigkeit von der

zukiinftigen Datenlage und der berufspolitischen Situation in
Deutschland auch eine Teilaktualisierung oder Erganzung vor
Ablauf der Frist moglich sein.

Die verantwortliche Ansprechpartnerin fiir die Aktualisie-
rung der Leitlinie ist Frau PD Dr. Sarah Stanzel. Anfragen zur Ak-
tualisierung der Leitlinie werden {iber das Leitliniensekretariat
der DGP koordiniert (leitlinien@pneumologie.de).

In der nachsten Aktualisierung wird der Anteil an evidenzba-
sierten Empfehlungen gemaR den dann geltenden Vorgaben
der AWMF fir S3-Leitlinien auf mindestens 50 % erhoht werden.
Hierzu wird im Vorfeld ein durch die federfiihrende Fachgesell-
schaft beauftragtes Expertengremium die PICO-Fragen aus-
wahlen und ggf. erganzen, die einer systematischen Evidenz-
synthese zugefiihrt werden.

2 Wissenschaftliche Grundlagen
S. Walterspacher, S. Stanzel

2.1 Die ventilatorische Insuffizienz

Das respiratorische System besteht aus 2 unabhdngig vonei-
nander limitierbaren Anteilen, dem gasaustauschenden System
(Pulmo/Lunge) und dem ventilierenden System (Atemmuskula-
tur/Atempumpe) [3,4]. Bei einer pulmonalen Insuffizienz ist
aufgrund der im Vergleich zum O, tiber 20-fach verbesserten
Diffusionskapazitat fiir CO, nur die O,-Aufnahme, jedoch nicht
die CO,-Abgabe klinisch relevant gestort, wahrend eine ventila-
torische Insuffizienz (Atempumpinsuffizienz) eine Stérung so-
wohl der O,-Aufnahme als auch der CO,-Abgabe nach sich
zieht. Die pulmonale Insuffizienz kann mit Sauerstoff ausgegli-
chen werden; die ventilatorische Insuffizienz kann mit einer
augmentierten Ventilation durch mechanische Beatmung be-
handelt werden (vgl. » Abb. 1).

Lunge Kompartiment Atempumpe
hypoxische yperkapnische
respiratorische Stérung respiratorische
Insuffizienz Insuffizienz
PaO,(!)
Blutgase Paco, 1
Sauerstoff- . Beatmungs-
supplementation Therapie therapie

» Abb.1 Das respiratorische System [rerif].
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zentrale Atemregulierungsstérung

nervale Pathologien
(motorischer Nerv, neuromuskuldre
Endplatte)

Atemmuskulatur
(Myopathien, Muskeldystrophien,
muskuldre Erschépfung)

Atemmechanik
(skelettale/thorako-abdominale
Dyskonfiguration)

» Abb.2 Ventilatorisches System [rerif].

Das ventilatorische System mit dem Endeffektororgan der
Atemmuskulatur ist ein komplexer Verbund von neurologi-
schen, muskuldren und skelettalen Komponenten, welches auf
verschiedensten Ebenen limitiert sein kann (vgl. » Abb.2 und
Appendix) [5].

Pathophysiologisch kommt es meist abhdngig von der
Grunderkrankung zu einer erh6hten Last und/oder zu einer ver-
minderten Kapazitdt der Atemmuskulatur, was in einer atem-
muskuliren Uberbeanspruchung miinden kann. Eine Hypoven-
tilation manifestiert sich haufig zundchst unter Belastung und/
oder wdhrend des Schlafes, initial insbesondere wahrend des
REM-Schlafes. Entsprechend der Komplexitdt der Atempumpe
sind ihre potenziellen Storanfilligkeiten vielféltig, wobei die
chronisch obstruktive Lungenerkrankung (COPD) sowie das
Obesitas-Hypoventilationssyndrom (OHS) neben den neuro-
muskuldren Erkrankungen (NME), zentralen Atemregulations-
storungen und Thoraxdeformitaten (TRE) die Hauptursachen
einer ventilatorischen Insuffizienz sind [4,6,7].

Haufig ist die Atiologie der ventilatorischen Insuffizienz mul-
tifaktoriell bedingt. Insbesondere bei der COPD sind unter-
schiedliche Mechanismen fiir die Erh6hung der atemmuskula-
ren Last (Erhéhung der Atemwegswiderstande, intrinsic PEEP,
Verkirzung der Inspirationszeit, Komorbiditdten wie z.B. Herz-
insuffizienz, Andmie) sowie fir die Reduzierung der atemmus-
kuldren Kapazitit (Uberblahung, Stérung der Atemmechanik,
Myopathie, Komorbiditdten wie z. B. Herzinsuffizienz, Diabetes
mellitus) beschrieben [4,8,9].

Eine ventilatorische Insuffizienz kann akut auftreten und
geht dann mit einer respiratorischen Azidose einher [10]. Bei
einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz wird die respira-
torische Azidose dagegen metabolisch durch Bikarbonatreten-

tion kompensiert. Nicht selten entwickelt sich aber auch eine
akute respiratorische Verschlechterung auf dem Boden einer
chronischen ventilatorischen Insuffizienz (akut auf chronisch).
Blutgasanalytisch findet sich hierbei ein Mischbild mit hohem
Bikarbonatwert und erniedrigtem pH [11].

2.2 Wie wird eine chronische hyperkapnische
respiratorische Insuffizienz diagnostiziert?

Klinisch geben die Anamnese und Untersuchung des Patienten
erste Hinweise auf das mdogliche Vorliegen einer chronischen
hyperkapnischen respiratorischen Insuffizienz (CHRI) (vgl.
» Tab. 1). Allerdings sind die zugeh&rigen Symptome vielféltig
und unspezifisch [12], zundchst stehen die Symptome der zu-
grunde liegenden Erkrankung im Vordergrund.

Goldstandard in der Diagnostik der CHRI ist jedoch die blut-
gasanalytische Bestimmung des arteriellen PCO,. Wenn eine
ausreichend gute Kreislaufperfusion vorliegt, ist die Bestim-
mung des PCO, auch kapilldr aus dem hyperdmisierten Ohr-
ldppchen moglich [13, 14]. Eine CHRI macht sich als erstes im
(REM-)Schlaf oder unter korperlicher Anstrengung bemerkbar.
Neben der Durchfiihrung einer BGA besteht auch die Méglich-
keit der kontinuierlichen transkutanen PCO,-Registrierung
(PtcCO,), welches gerade im néchtlichen Monitoring entschei-
dende Vorteile besitzt [15]. Die PtcCO, erfasst dabei besser den
kompletten zeitlichen Verlauf der Ventilation, wenn auch ein-
zelne Messwerte zum Goldstandard der arteriellen BGA abwei-
chen kénnen [15-18].

Die Lungenfunktion - insbesondere die Reduktion der Vital-
kapazitit im Verlauf beziehungsweise bei posturaler Ande-
rung - kann ebenso Hinweise fiir eine ventilatorische Insuffi-
zienz liefern und wird krankheitsspezifisch auch als Indikations-
kriterium z.B. bei NME und TRE eingesetzt (vgl. Kapitel 6 und
Kapitel 9). Apparativ werden bei der atemmuskuldren Funk-
tionsdiagnostik mittels Messung des Mundverschlussdrucks
die maximale Atemmuskelstdrke und der Verschlussdruck oder
der nasale Sniff-Druck gemessen. Fiir Details sei auf die Emp-
fehlungen der Deutschen Atemwegsliga verwiesen [4].

» Tab.1 Anamnestische Angaben und klinische Beschwerden bei
chronisch hyperkapnischer respiratorischer Insuffizienz.

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

Schlafstorungen (nachtliches Erwachen mit Dyspnoe, nicht erhol-
samer Schlaf, Tagesmidigkeit, Einschlafneigung, Alptraume)

Erythrozytose (Polyglobulie)

Zeichen der CO,-assoziierten Vasodilatation (GefaRerweiterung der
Konjunktiven, Beinddeme, morgendliche Kopfschmerzen)

Zyanose
Tachypnoe
Tachykardie

Depression/Angst/Personlichkeitsveranderungen/Konzentrations-
storungen
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2.3 Maschinelle Beatmung

Eine CHRI kann abgesehen von der Therapie der Grunderkran-
kung nur mit augmentierter Ventilation mittels kiinstlicher Be-
atmung behandelt werden. Eine akute ventilatorische Insuffi-
zienz erfordert die ziigige Beatmung in der Regel unter inten-
sivmedizinischen Bedingungen [10]. Patienten mit einer CHRI
konnen elektiv auf eine auRerklinische Maskenbeatmung ein-
gestellt werden, die sie meist intermittierend durchfiihren, wo-
bei in der Regel eine nachtliche Beatmung im Wechsel mit
Spontanatmung am Tag besteht [19-22]. Als Beatmungszu-
gang werden in der Regel Nasenmasken, Nasen-Mund-Masken,
Vollgesichtsmasken oder Mundstiicke eingesetzt [23, 24].

2.4 Welche Effekte hat eine maschinelle Beatmung?

Das Therapieziel einer maschinellen Beatmung ist die Normo-
kapnie unter Beriicksichtigung von Nebenwirkungen und Ak-
zeptanz der Beatmung, welche dann in einem verbesserten
Uberleben und Lebensqualitit resultiert [25,26]. Die intermit-
tierende Beatmung stellt aber nicht nur eine supportive Be-
handlungsform wéhrend ihrer Anwendung dar, sondern beein-
flusst als therapeutische MaRnahme auch das nachgeschaltete
Spontanatmungsintervall giinstig mit Linderung der unter
» Tab. 1 genannten Symptome [12].

2.5 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-
tber (vgl. » Tab. 2) [27].

» Tab.2 Nebenwirkungen einer nichtinvasiven Langzeitbeatmung.

Nebenwirkung nach 1 Monat nach 12 Mona-

[%] ten [%]
trockener Rachen 37 26
Gesichtsschmerzen 33 25
fraktionierter Schlaf 27 20
behinderte Nasenatmung 22 24
gebldahtes Abdomen 22 13
Bldhungen 19 17
Einschlafstérung 13 16
Augenirritation 12 11
Nasenbluten 7 2
Ubelkeit 1 2
Gesichtsdekubitus 1 0
Erbrechen 0 0

3 Methodik
T. Mathes, S. Walterspacher, S. Stanzel

Die vorliegende umfassende Revision der im Jahr 2017 publi-

zierten S2k-Leitline ,Nichtinvasive und invasive Beatmung als

Therapie der chronischen respiratorischen Insuffizienz* [28]

umfasst folgende Merkmale:

= Aufteilung der Leitlinie in 2 getrennte Leitlinien. Es handelt
sich bei der vorliegenden Leitlinie um die Leitlinie zur nicht-
invasiven Beatmung als Therapie der CHRI. Da die Teile der
vorherigen Leitlinienversion, welche die invasive Beatmung
betrafen, einen Schwerpunkt im versorgungswissenschaft-
lichen Bereich mit nur wenig wissenschaftlicher Evidenz hat
und sich im Gegensatz hierzu die NIV durch eine verbesserte
wissenschaftliche Datenlage kennzeichnet, wurde in der fe-
derfiihrenden Fachgesellschaft DGP eine Trennung der Leit-
linien mit unterschiedlicher Stufenklassifikation des AWMF-
Regelwerks durchgefihrt.

= Anderung der Entwicklungsstufe in S3 nach dem AWMF-
Regelwerks.

= Neugestaltung der Kapitel: Durch die Trennung der Leitlinie
wurde auch die Kapitelstruktur revidiert, sodass insbeson-
dere Kapitel, welche nur die invasive Beatmung oder rein
versorgungswissenschaftliche Schwerpunkte hatten, ausge-
gliedert wurden und im weiteren Verlauf in der Leitlinie zur
invasiven Beatmung zu finden sein werden.

= Integration der aktuellen Literatur.

= Beteiligung zum Teil anderer Fachgesellschaften: Bezugneh-
mend auf die Neuausrichtung der Leitlinie und Trennung in
einen Teil zur NIV und eine Leitlinie zur invasiven Beatmung
wurden ebenfalls die beteiligten Fachgesellschaften in Ab-
stimmung mit der deutschen Gesellschaft fiir Pneumologie
und Beatmungsmedizin ja nach Schwerpunkt aufgeteilt
(siehe auch Kapitel 2.1).

3.1 Entwicklungsstufe

Die Leitlinie wird nach der Stufenklassifikation des AWMF-Re-
gelwerks entwickelt. Diese klassifiziert 4 Entwicklungsstufen
(S1, S2e, S2k, S3). Die in der vorliegenden Leitlinie angewende-
te Entwicklungsstufe entspricht der S3-Stufe des AWMF-Regel-
werks. Dies stellt die hochste Entwicklungsstufe dar und basiert
unter anderem auf einer systematischen Literatursuche und Li-
teraturbewertung.

3.2 Literaturrecherche

Im Rahmen der Leitlinienentwicklung wurden insgesamt Re-
cherchen fiir 8 PICO-Fragestellungen entwickelt und in der Da-
tenbank PubMed durchgefihrt. PICO ist ein Akronym fir struk-
turierte medizinische Fragestellungen und deren Analyse an-
hand von Patient, Intervention, Control, Outcome und Studien-
typ (nach [29]) und wurden mit der Unterstiitzung des Instituts
fir Medizinische Statistik der Universitdtsmedizin Gottingen
bearbeitet.

Die Rechercheauftrdge zu den PICO-Fragen 1, 2 und 3 bauen
auf den Ergebnissen der 2019 veroffentlichten ,European Re-
spiratory Society guidelines on long-term home non-invasive
ventilation for management of COPD* auf [30]. Die PICO-Krite-
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rien fir die einzelnen Fragestellungen sind den Tabellen des
Leitlinienreports zu entnehmen. Die Suche fiir die PICO 1, 2, 3
und 4 wurde zusatzlich auf den Zeitraum 2018 bis heute be-
grenzt. Fiir jede Fragestellung wurde eine systematische Daten-
bankrecherche in PubMed durchgefiihrt. Die angewandten
Suchstrategien und Selektionskriterien fiir die jeweiligen Frage-
stellungen sind dem Leitlinienreport zur Methodik zu entneh-
men. Zur ldentifikation weiterer relevanter Studien wurden die
Referenzen der identifizierten Reviews zu verwandten Frage-
stellungen auf potenzielle Relevanz Giberpriift.

Zusédtzlich zu dieser systematischen Literaturrecherche be-
zogen auf die Rechercheauftrdge zu den PICO wurden von den
verantwortlichen Autoren der einzelnen Kapitel zusatzliche Li-
teraturrecherchen durchgefiihrt mit unbeschranktem Publika-
tionszeitraum in englischer und deutscher Sprache. Diese Su-
che wurde anhand von Suchwortlisten in den Datenbanken
Cochrane und PubMed/Medline vorgenommen.

3.3 Manuskripterstellung und Leitlinienprozess

Jeder Themenschwerpunkt wurde von mindestens einem fe-
derfiihrenden Autor ausgearbeitet und von mindestens einem
weiteren Delegierten (Koautor) kritisch gegengelesen, bis Kon-
sens innerhalb der Arbeitsgruppe bestand. Zudem wurden 2
den Arbeitsgruppen (ibergeordnete Autoren benannt, welche
nach Fertigstellung des Manuskripts das Gesamtmanuskript kri-
tisch bewerteten. Die Abstimmung innerhalb der Redaktions-
gruppe zur Aufteilung der Themen und Manuskriptgestaltung
erfolgte vom 27.-30.07.2022 in Mannheim. Im Anschluss wur-
den alle Teilkapitel zur kritischen Durchsicht mit anschlieRen-
der Korrektur allen Autoren zur Verfiigung gestellt. Aus 13 Ein-
zelmanuskripten wurde durch die Delegierten der Redaktions-
gruppe im Delphi-Verfahren ein Gesamtmanuskript kreiert,
welches als Diskussionsgrundlage fiir die Konsensuskonferenz
diente.

Die Konsensuskonferenz mit den Abstimmungen zu den je-
weiligen Einzelthemen, Thesen und Empfehlungen fanden un-
ter der Moderation der AWMF (Dipl.-Biol. Simone Witzel und
Frauke Schwier) als Online-Konferenz am 24.01.2024 und
07.02.2024 statt. Vor der Konsensuskonferenz wurde der je-
weils aktuelle Entwicklungsstand allen Konferenzteilnehmern
bekannt gemacht. Zu diesem Zweck erhielt jeder Konferenzteil-
nehmer per E-Mail das Gesamtmanuskript. Die strukturierte
Konsensfindung der Empfehlungen und Statements erfolgte
im Rahmen von 2 Konsensuskonferenzen im NIH-Typ, welche
online durchgefiihrt wurden, und mithilfe des Delphi-Verfah-
rens. Die Konsensuskonferenzen im NIH-Typ unter neutraler
Moderation erfolgten durch Prasentation der abzustimmenden
Empfehlungen im Plenum durch die Arbeitsgruppe. Nachfol-
gend erhielten alle Teilnehmer die Mdglichkeit Riickfragen zu
stellen und Gelegenheit begriindete Anderungsantrige, Ab-
stimmung der Empfehlungen und Anderungsantrige einzu-
bringen. Bei Bedarf erfolgte eine ausfiihrliche Diskussion der
Antrdge, es wurden Alternativvorschldage erarbeitet und es er-
folgte die endgiiltige Abstimmung. Es konnte pro Empfehlung
mit ,,Ja“ fir Zustimmung, ,Nein“ fiir Widerspruch, sowie ,Ent-
haltung®, beziehungsweise Abstimmung mit Angabe eines In-
teressenkonflikts abgestimmt werden.

Die verbleibenden Ergebnisse wurden in insgesamt 3 Delphi-
Verfahren online konsentiert. Es konnte hierbei ebenfalls in
Analogie zu den Konsensuskonferenzen pro Empfehlung mit
,Ja“ fir Zustimmung, ,Nein“ fir Widerspruch, sowie ,Enthal-
tung“, beziehungsweise Abstimmung mit Angabe eines Inte-
ressenkonflikts abgestimmt werden und zusétzlich bei fehlen-
der Zustimmung konkrete Anderungsvorschlige eingebracht
werden.

Die finalen Abstimmungsergebnisse fir die Empfehlungen
werden in dem Manuskript mit den Angaben Ja“ fiir Zustim-
mung, ,Nein“ fiir Widerspruch, sowie ,Enthaltung®, bezie-
hungsweise Abstimmung mit Angabe eines Interessenkon-
flikts, wiedergegeben. Dissens wurde im Rahmen der Konsen-
suskonferenzen ausfiihrlich diskutiert. Ein negatives Abstim-
mungsergebnis hat zum Verwerfen des entsprechenden Bei-
trags bzw. der Uberarbeitung gefiihrt, bis ausreichender Kon-
sens erzielt werden konnte. Somit wurden nur positive Abstim-
mungsergebnisse in die Revision der Leitlinie aufgenommen.
Empfehlungen und Statements, die in den Konsensuskonferen-
zen nicht konsentiert werden konnten, wurden in 3 Delphi-Ver-
fahren online konsentiert. Die Konsensuskonferenzen wurden
vollstdndig protokolliert. Die entsprechend ausgearbeitete
Leitlinie wurde den teilnehmenden medizinischen Fachgesell-
schaften und den Berufsverbdnden, nicht jedoch dem medizini-
schen Dienst (MD), zur definitiven Beurteilung zugesandt. Da-
nach wurde das Manuskript anhand der Riickmeldungen durch
die Redaktionsgruppe endgiiltig iberarbeitet und der AWMF
zur formalen Priifung und Publikation eingereicht.

3.3.1 Festlegung der Konsensusstdrke

Die Festlegung der Konsensstarke erfolgte anhand der Abstim-
mungsergebnisse der Konsensuskonferenzen bzw. des Delphi-
Verfahrens. Die Graduierung der Konsensusstérke erfolgte an-
hand des AWMF-Regelwerks in folgenden Stufen:

= >95% starker Konsens

= >75% Konsens, >95 % starker Konsens

= >50% mehrheitliche Zustimmung

= <50% keine mehrheitliche Zustimmung

3.3.2 Graduierung von Empfehlungen
Die Vergabe von Empfehlungsgraden dient der Darlegung der
Einschdtzung der Leitliniengruppe und basiert auf einer Nut-
zen-Schaden-Abwdgung, dem Vertrauen in die identifizierte
Evidenz - insbesondere in die Effektstdrken —, den Ansichten
und Prédferenzen der Patienten sowie der klinischen Expertise
der Leitliniengruppe. Im Rahmen der formalen Konsensfindung
zur Verabschiedung der Empfehlungen wurde Evidenz unter kli-
nischen Gesichtspunkten durch die Leitliniengruppe gewertet
und die Empfehlungen auf dieser Grundlage diskutiert.
AbschlieRend wurde die Stérke der Empfehlungen festge-
stellt und ein Empfehlungsgrad in Analogie zu dem in » Tab.3
angegebenen Schema abgegeben.

3.4 Einbindung bestehender Leitlinien

Die vorliegende Leitlinie ist eingebettet in den Kontext anderer
Leitlinien zur Beatmungstherapie unter der Federfiihrung der
DGP. Hier seien insbesondere auf die S2k-Leitlinie ,Nichtinvasi-
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» Tab.3 Dreistufiges Schema zur Graduierung von Empfehlungen.

Empfeh- Beschrei- Ausdrucksweise Symbol

lungsgrad bung

A starke soll/soll nicht t0/08
Empfehlung

B schwache sollte/sollte nicht /8
Empfehlung

0 Empfehlung kann erwogen/ver- ©
offen zichtet werden

ve Beatmung als Therapie der akuten respiratorischen Insuffi-
zienz* [10], die S3-Leitlinie ,Nicht erholsamer Schlaf/Schlafsto-
rungen - Schlafbezogene Atmungsstérungen® [31], S2k-Leitli-
nie ,Langzeit-Sauerstofftherapie [32], die S2k-Leitlinie ,At-
mung, Atemunterstiitzung und Beatmung bei akuter und chro-
nischer Querschnittlahmung® [33] sowie auf die S2k-Leitlinie
~Prolongiertes Weaning“ [34] verwiesen.

4 Kontrolluntersuchungen
C. Cornelissen, S. Stanzel

Sollte die Initiierung und|oder Kontrolle einer Langzeit-NIV-
Therapie unter stationdren oder ambulanten Bedingungen
durchgefiihrt werden?

Es besteht keine klare Evidenz fir die neu
Praferenz von stationdren oder ambu-

lanten Kontrollen in deutschen Struk-

turen; ambulante Kontrollen konnen,

wenn medizinisch vertretbar, durch-

gefiihrt werden. Weitere Daten zur

ambulanten Kontrolle sind ausstehend

und werden in naher Zukunft in einer

separaten Empfehlung formuliert

werden.

Empfehlung

Empfehlungs- 0«
grad

Qualitat der
Evidenz

Lebensqualitat/SF-36 (n=2) ®000
Lebensqualitdt/SRI (n=2) ®000

96 % starker Konsens
ja: 22/25; nein: 1/25; Enthaltung: 2/25

Konsensstarke

4.1 Einleitung

Ziel der Beatmung ist grundsétzlich die Verbesserung der
Symptome und damit der Lebensqualitdt. Aus diesem Grund
sollte zu Beginn einer Kontrolluntersuchung bei bestehender
NIV-Therapie eine fokussierte symptomorientierte Anamnese
erhoben werden. Diese bezieht sich insbesondere auf den er-
lebten Therapiebenefit, Evaluation der ggf. verbleibenden
Symptomlast, der Komfort und die Handhabung der Beat-
mungstherapie und mogliche Nebenwirkungen der Beatmung

(z.B. Mundtrockenheit, Aerophagie, Ulzerationen der Masken-
kontaktstellen). Bei Handhabungsproblemen sollte in der Folge
eine erneute Einweisung des Patienten und ggf. der Angehéri-
gen erfolgen sowie ein Maskenwechsel bei Ulzerationen erwo-
gen werden. Bei einem Wechsel der Maske kann ein Wechsel
des Maskentyps iberdacht werden z.B. von einer Nasenmaske
auf eine Oronasalmaske und umgekehrt, da eine vergleichbare
Effektivitdt besteht und somit die Kontaktstellen optimal ent-
lastet werden kénnen [35].

Eine Verldngerung der Lebenserwartung wird (iber die NIV-
Therapie erreicht, wenn diese die alveoldre Hypoventilation
(Atempumpinsuffizienz) addquat augmentiert und damit eine
Reduktion des konsekutiv erhéhten PaCO, nach sich zieht
[26, 30, 36]. Somit richten sich die diagnostisch notwendigen
Untersuchungen bei einer Kontrolle einer NIV-Therapie nach
diesem Therapieziel. Diagnostisch stehen unterschiedliche
Moglichkeiten zur Verfliigung. Eine normale Sauerstoffsdtti-
gung unter Raumluftbedingungen schlieRt eine Hypoventilati-
on nicht aus. Der Parameter, der die Qualitdt der Ventilation
am besten abbildet, ist der PCO, [37-39]. Der Goldstandard
zur Messung des PCO, ist die BGA und somit der PaCO,. Eine ve-
ndse Blutgasanalyse zur Bestimmung des PCO, kann den PaCO,
iberschédtzen und wird nicht als Parameter zur Indikationsstel-
lung oder Verlaufskontrolle empfohlen [17]. Die Entnahme der
Blutgasanalyse kann jedoch den Schlaf des Patienten stéren
und hierdurch mdoglicherweise den CO,-Wert absenken. Die
PtcCO,-Messung bietet den Vorteil der nichtinvasiven kontinu-
ierlichen CO,-Bestimmung, mit klinisch akzeptablen Uberein-
stimmungswerten mit der kapilldren und arteriellen PCO,-Mes-
sung [40-42]. Zur Verifizierung der Werte kann eine zusatzli-
che Blutgasanalyse wédhrend des Messzeitraumes sinnvoll sein.
Die endtidale CO,-Messung ist problematisch, da sie bei Lecka-
gen (v.a. unter NIV) und bei Ventilations-Perfusions-Stérungen
den tatsdchlichen PaCO, unterschdtzen kann [38,40,43-45].
Fiir spezielle Fragestellungen, die sich insbesondere auf ein
mogliches komorbides obstruktives Schlafapnoesyndrom
(OSAS) oder Asynchronien unter der Beatmung beziehen, kann
ebenfalls eine poly(somno)grafische Uberpriifung der Beat-
mungseffektivitdt sinnvoll sein. Die erweiterte Diagnostik mit-
tels Polysomnografie scheint hierbei aber keinen Einfluss auf
die Hyperkapnie am Tage nach 3 Monaten, die Lebensqualitét
oder die Schlafqualitat zu haben [46].

Zusatzlich sollte bei einer Kontrolle einer nicht-invasiven Be-
atmung stets auch das Beatmungsgerat ausgelesen werden,
um weiterfiithrende Informationen beziiglich der Nutzungszeit
und der Beatmungsparameter zu erhalten. Zusétzlich besteht
die Moglichkeit, bei vielen Gerdten eine Auswertung tber das
Leckagevolumen und ggf. vorhandene Apnoephasen im Sinne
eines Apnoe-Hypopnoe-Index (AHI) zu erhalten. Eine Studie
bei Patienten mit OHS konnte zeigen, dass bei stabilen Patien-
ten eine klinisch ausreichende Korrelation der Gerdtedaten mit
dem polysomnografisch gemessenen AHI besteht [47]. Somit
kann der interne Gerdtespeicher als Screening fiir eine mogli-
cherweise indizierte erweiterte poly(somno)grafische Diagnos-
tik dienlich sein. Es konnte gezeigt werden, dass durch die zu-
satzliche Auswertung des internen Geratespeichers eine ver-
bleibende ndchtliche Hypoventilation bei einer Kontrolle der
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» Tab.4 Studienlage zu den Unterschieden des Outcomes in Abhdngigkeit vom Versorgungssektor.

Kontrollintervention

Einleitung ambulant (Interven-
tion) vs. stationar (Kontrolle)

Einleitung ambulant (Interven-
tion) vs. stationdr (Kontrolle)

Einleitung ambulant (Interven-
tion) vs. stationar (Kontrolle)

Einleitung ambulant (Interven-
tion) vs. sationar (Kontrolle)

Einleitung ambulant (Interven-
tion) vs. stationdr (Kontrolle)
Follow-up in beiden Armen durch
ambulante Kontrollen

Einleitung ambulant (Interven-
tion) vs. stationar (Kontrolle)

Outcome

keine Unterlegenheit bei der PCO,-
Reduktion, Therapieadhdrenz und der
Lungenfunktion

keine Unterlegenheit bei der PCO,-
Reduktion, Lebensqualitdt und der
Lungenfunktion

signifikante Kostenreduktion (ambu-
lant: Median €3768 vs. stationar:
Median €8.537)

frithere Einleitung in der Interven-
tionsgruppe, keine Unterlegenheit
beziiglich der Beatmungseffektivitat,
hohere Kosteneffektivitatin der
Interventionsgruppe

kein Unterschied in der Kosteneffek-
tivitat, Beatmungseffektivitat und
Lebensqualitat

keine Unterlegenheit bei der PCO,-
Reduktion, Lungenfunktion, Com-
pliance oder Lebensqualitat
signifikante Kostenreduktion
(€1190)

keine Unterlegenheit bei der PCO,-
Reduktion, Lebensqualitdt und der

Studie Fallzahl [n]/ Erkrankungsbild
Studien-
design
Bertella et al., 55RCT ALS
2017 [49]
Duiverman 67 RCT COPD
etal., 2020
[50]
Hazenberg et 77 RCT neuromuskuldre und
al., 2014 [51] thorakal-restriktive
Erkrankungen
Murphy et al., 82 RCT OHS
2023 [55]
Pallero et al., 53RCT neuromuskulare und
2014 [56] thorakal-restriktive
Erkrankungen
OHS
van den Big- 96 RCT neuromuskuldre und
gelaaretal., 6 thorakal-restriktive
2020 [54] Erkrankungen
Doménech- 42 2-armig neuromuskuldre und
Claretal., prospektiv thorakal-restriktive
2008 [57] Erkrankungen
OHS

Zwerchfellparese

NIV-Therapie mit hoherer Sicherheit erkannt werden konnte
[48].

4.2 Datenlage

Bezliglich der wissenschaftlichen Datenlage, welche Untersu-
chungen bei einer Kontrolle einer Langzeit-NIV essenziell sind,
besteht nur unzureichende Evidenz. Es empfiehlt sich hier, wie
im Einfiihrungsteil erldutert, eine Orientierung anhand der The-
rapieziele. Somit ist bei jeder Beatmungskontrolle eine Uber-
prifung der Beatmungseffektivitdit anhand des pH und des
PCO,, eine Erfassung des Patientenkomforts und der Symptom-
schwere, eine Evaluation der Nutzungszeit und die Gerdtehand-
habung sinnvoll. Bezliglich des addquaten Settings einer Einlei-
tung aber auch Kontrolle einer Langzeit-NIV besteht zuneh-
mende Evidenz, dass auch die ambulante Betreuung der Patien-
ten mit Langzeit-NIV mdoglich scheint und mit einer deutlichen
Kostenreduktion einhergeht, siehe » Tab.4 [49-54]. Hierbei ist
es sinnvoll die Entscheidung, wann ein Patient in einer ambu-
lanten Versorgungsstruktur verbleiben kann und wann eine sta-

Einleitung und Kontrolle stationar
(Arm-1) vs. ambulant (Arm-2)

Lungenfunktion
signifikante Kostenreduktion
(€3200)

keine Unterlegenheit bei der PCO,-
Reduktion und Lebensqualitdt

tiondre Aufnahme erfolgen sollte, anhand definierter Behand-
lungsalgorithmen vorzunehmen [52].

4.3 Behandlungsalgorithmus

Eine bereits eingeleitete NIV-Therapie muss in regelmaRigen
Abstanden auf ihre Effektivitdt beziiglich des angestrebten The-
rapieziels kontrolliert werden. Uber die zeitlichen Abstinde der
Kontrollen nach bereits erfolgter Einleitung besteht nur unzu-
reichende wissenschaftliche Evidenz. Aufgrund der initial hau-
fig noch stattfindenden Adaptation empfiehlt sich eine erstma-
lige Kontrolle nach Einleitung der NIV-Therapie nach 4-8 Wo-
chen [19,58]. Die weiteren Kontrollintervalle richten sich im
Folgenden nach der klinischen Stabilitdt und dem Grad der Ge-
wohnung des Patienten. So kann bei stabilen Patienten das
Kontrollintervall im weiteren Verlauf der Therapie auf 6-12 Mo-
nate ausgeweitet werden (vgl. » Abb.3). Bisher wurden die
Kontrollen einer NIV ausschlieBlich stationdr empfohlen, auf-
grund der vermutetet notwendigen ndchtlichen Diagnostik.
Wissenschaftliche Daten beziiglich der notwendigen diagnosti-
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etablierte
NIV-Therapie

y

NIV-Kontrolle nach Erstkontrolle

T
4-8 Wochen stationar él

I
\} 5

stationdre
Anpassung der NIV klinische
—>  (vgl. krankheits- € nein < Stabilitatskriterien™

spezifischer erfiillt?
Flowchart) L
ja
v
Auslassversuch &~ ja— Auslasskriterien™
erftllt?
1
nach 2-4 Wochen |
nein nein
PCO, \L
<48 mmHg
| & pH>7,35 Reevaluation in
geringe Symptom- 6-12 Monaten
last
I
ja

N 4

komorbides OSAS ~—nein> klinisches Follow-Up
1
ja
v
weitere Behandlung
entsprechend Leitlinie
.Nicht erholsamer Schlaf*

Stabilitatskriterien:

= PCO, <48 mmHg oder 20% Reduktion zum pratherapeutischen PCO,
« AHI <15/h

=pH>7,35

= sichere Geratehandhabung

= guter Beatmungskomfort

= geringe Symptomlast

Auslasskriterien:

= Gerdtenutzungszeit <5 h und

= PCO, <48 mmHg oder

= PCO, <35 mmHg trotz deutlicher Reduktion der Beatmungsparameter

» Abb.3 Algorithmus zur NIV-Kontrolle [rerif].

schen MaBnahmen, insbesondere zur Kontrolle der NIV, beste-
hen dabei nicht. Es existieren allerdings zunehmende wissen-
schaftliche Daten, dass die Einleitung als auch Kontrolle einer
NIV bei unterschiedlichen Grunderkrankungen auch in einem
ambulanten Setting maglich ist [49,50,52,53,55,59,60].
Hierbei sollte bedacht werden, dass bei klinischer Instabilitdt,

nicht erreichten Therapiezielen oder nicht ambulant I6sbaren
Handhabungsproblemen eine stationdre Aufnahme zur erwei-
terten Diagnostik erfolgen soll. Aus diesem Grund sollte auch
eine ambulante Therapie an ein spezialisiertes Beatmungszen-
trum angegliedert sein, um eine zeitnahe stationdre Versor-
gung in einem spezialisierten Zentrum zu ermdglichen. Dies
entspricht auch dem in den vorgestellten Studien verwendeten
Setting in denen die ambulanten Einleitungen und Kontrollen in
einem Beatmungszentrum oder durch Personal des Beat-
mungszentrum durchgefiihrt wurde und somit eine hohe Ex-
pertise und die Moglichkeit einer zeitnahen stationdaren Auf-
nahme gegeben war. Somit konnte ein der stationdren Behand-
lung dhnliches Konzept ambulant durchgefiihrt werden.
Die Ziele der Kontrolle der NIV-Therapie sind hierbei:
= Bewertung der Wirksamkeit und des Komforts der NIV-The-
rapie
= Beurteilung der Therapietreue
= Beurteilung des allgemeinen Gesundheits- und Erndhrungs-
zustands
= Beurteilung des Krankheitsverlaufs
= Uberpriifung des Zustands von Material und Ausriistung

Der diagnostische Algorithmus beziiglich der Kontrolluntersu-
chungen ist in » Abb.3 dargestellt. Die wissenschaftlichen
Grundlagen zu dem Behandlungsalgorithmus in Abhdngigkeit
von der Grunderkrankung sind dem jeweiligen Kapitel der Er-
krankung zu entnehmen.

Insbesondere fiir Patienten mit COPD ist eine Reduktion des
PCO, <48 mmHg oder zumindest eine Reduktion um 20% ge-
geniiber des Ausgangs-PCO, vor Einleitung NIV als Stabilitats-
kriterium in Anlehnung an die Studie von Kohnlein et al. anzu-
nehmen und wird ebenso fiir TRE und OHS vorgeschlagen [61].
Wenn Patienten trotz geringer Nutzungszeit ein PCO, unter-
halb des jeweiligen Indikationskriteriums entsprechend der
Grunderkrankung aufweisen, sollte ein Auslassversuch erwo-
gen werden [62]. Ndherungsweise wird entsprechend der Stu-
die von Kohnlein et al. fir COPD, TRE und OHS ein Grenzwert
von 48mmHg Tages-PCO, angenommen; fiir Patienten mit
Querschnittlihmung und NME koénnen diesbeziiglich keine
Empfehlungen gegeben werden und ein Auslassversuch sollte
nur als Individualentscheidung erfolgen [61].

Die Kontrolle von ndchtlichen Atemwegsobstruktionen soll-
te in Anlehnung an die S3-Leitlinie ,Nicht erholsamer Schlaf*
unter positiv airway pressure (PAP)-Therapie mit einem Thera-
pieziel des AHI <15/h angestrebt werden, sofern keine weiteren
Symptome wie Tagesmiidigkeit persistieren; bei Persistenz von
klinischen Symptomen sollte eine weitere Optimierung des AHI
angestrebt werden [63].

Beziiglich der Beendigung einer NIV-Therapie gibt es keine
klare Datenlage und nur wenige Studien beziiglich klarer Aus-
lasskriterien. Es wird zur Beurteilung der klinischen Stabilitét
fur einen Auslassversuch die sichere Unterschreitung der Ein-
gangskriterien fir die Etablierung einer NIV-Therapie vorge-
schlagen bei reduzierter Nutzungszeit und Intensitdt der NIV-
Therapie. Fiir COPD-Patienten konnte in einer Metaanalyse ge-
zeigt werden, dass bei einer Nutzungszeit von mehr als 5 Stun-
den eine stdrkere CO,-Reduktion und verbesserte Mortalitdt er-
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zielt werden kann; jedoch kénnen bereits bei geringerer Nut-
zung positive Effekte auf die Lebensqualitdt erreicht werden,
sodass die individuellen Therapieeffekte der Patienten zu be-
riicksichtigen sind [64].

Sollten bei der Verwendung von Langzeit-NIV bei COPD-Patienten
die NIV-Einstellungen titriert werden, um den PaCO,-Wert zu
normalisieren oder zumindest deutlich zu senken im Vergleich zu
einer Titration, die sich nicht nach den PaCO,-Werten richtet?

Empfehlung Bei einer Langzeit-NIV-Therapie bei neu
5 COPD COPD-Patienten sollte die NIV-Einstel-
S. Stanzel, C. Cornelissen lung so titriert werden, dass der PaCO,-

Wert <48 mmHg oder 20 % im Ver-
gleich zum Ausgangswert vor Thera-
pieeinleitung gesenkt wird.

5.1 PICO-Fragen

Sollte bei stabilen Patienten mit COPD und chronisch hyper- Empfehlungs- B &

kapnischer respiratorischer Insuffizienz einer Langzeit-NIV- grad

Therapie der Vo or einer Nichtanwendung der NIV-Therapi

er bple erd riug vor einer e L rapte Qualitat der Lebensqualitdt (n=3) ®®00

gegeben werden: Evidenz Luftnotempfinden (n=1) ®®00

Empfehlung Langzeit-NIV sollte Patienten mit COPD neu Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker
und stabiler chronischer hyperkapni- stirke Konsens
scher Insuffizienz angeboten werden.

Empfehlungs- B

grad

Qualitit der Mortalitit (n=13) ®®00 In welchen zeitlichen Abstdanden soll eine Kontrolle der

Evidenz Hospitalisierung (n=3) ®®00 Einstellungen des Beatmungsgerits erfolgen?
Lebensqualitdt (n=7) @000
Luftnotempfinden (n=5) @&®0 Empfehlung Bei einer Langzeit-NIV-Therapie bei neu

COPD-Patienten sollte die Erstkontrolle

Konsensus- 100% starker Konsens nach Einleitung der Therapie in einem

starke ja:23/25[nein: 0/25/Enthaltung: 1/25] Zeitraum von 4-8 Wochen erfolgen.
jamit Interessenkonflikt: 1/25 Weitere Kontrollen sollten bei klini-

scher Instabilitdt und Notwendigkeit
einer Adaptation der Langzeit-NIV nach
3 Monaten erfolgen. Bei klinischer
Stabilitdt und ohne Notwendigkeit der

Sollte die Langzeit-NIV nach einem akuten hyperkapnischen Anpassung der Langzeit-NIV sollte die

Atemversagen bei Patienten mit COPD im Vergleich zur Nicht- Therapie alle 6-12 Monate kontrolliert
anwendung von NIV eingesetzt werden? werden.
Empfehlung Eine Langzeit-NIV bei Patienten nach neu Empfehlungs- EK

einem akuten hyperkapnischen Atem- grad

versagen aufgrund einer COPD mit ver-
bleibender hyperkapnischer Insuffi-
zienz (PCO,>53 mmHg) =14 Tage nach
Beendigung der Akutbeatmung sollte
angewendet werden.

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker
starke Konsens

Empfehlungs- B @
grad Unter welchen Bedingungen kann die Beendigung einer NIV bei
COPD-Patienten erwogen werden?
Qualitat der Mortalitat (n=4) ®®00
Evidenz Exazerbationen (n=3) ®®00 Empfehlung Ein Auslassversuch einer Langzeit-NIV neu
Hospitalisierung (n=3) ®000 bei COPD-Patienten kann erwogen
Luftnotempfinden (n=2) ®®00 werden, wenn vor allem bei geringer
Lebensqualitdt (n=2) ®®00 Therapienutzung Normokapnie vor-
. . liegt oder bei regelmaRiger Nutzung
Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker ol Tl .
. und niedrigen Therapiedriicken eine
starke Konsens

Hypokapnie besteht und sich dies
funktionell und klinisch widerspiegelt.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- 84 % Konsens

starke ja: 16/20, nein: 1/20, Enthaltung: 2/20,
Enthaltung mit Interessenkonflikt:
1/20
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5.2 Einleitung

Bei der Kohorte der chronisch obstruktiven Lungenerkrankun-
gen ist die COPD die groRte Population; zusatzlich verkérpern
die COPD-Patienten aktuell die groRte Kohorte der nicht-inva-
siv beatmeten Patienten in Deutschland [1,65]. Durch die stark
zunehmende Anzahl an auBerklinisch nicht-invasiv beatmeten
Patienten kommt diesem Erkrankungsbild aus diesem Grund
sowohl klinisch als auch 6konomisch eine besondere Bedeu-
tung zu [66]. Von zusdtzlicher Relevanz hierbei ist, dass viele
Patienten mit COPD auch an substanziellen insbesondere kar-
dialen Komorbiditdten leiden [67].

Die COPD kann sowohl mit einer hypoxamischen als auch
einer hyperkapnischen respiratorischen Insuffizienz einherge-
hen. Patienten mit einer CHRI werden hdufiger hospitalisiert
und nach der Hospitalisierung kommt es hdufiger zu klinischen
Verschlechterungen, was mit einer hoheren Mortalitdt einher-
geht [68, 69]. Aus diesem Grund ist die Therapie der Hyperkap-
nie ein zentrales Therapieziel in dieser Patientenpopulation
[30]. Pathophysiologisch scheint die NIV-Therapie mit einer
Entlastung der Atemarbeit einherzugehen und die Chemosensi-
tivitat fir Kohlendioxid zu beeinflussen und so die positiven Ef-
fekte der Studien zu begriinden, die eine Reduktion des PaCO,
als Therapieziel verfolgten [70-72]. Die positiven Effekte einer
PaCO, Reduktion zeigen sich auch in den negativen Ergebnissen
fritherer Studien, in denen keine PaCO, Reduktion angestrebt
wurde [73-77].

5.3 Datenlage

Im Rahmen der systematischen Literaturrecherche wurden 16
randomisiert-kontrollierte Studien zur Behandlung der CHRI
bei COPD identifiziert, auf deren Grundlage die Empfehlungen
zum Thema COPD erstellt wurden. Nur Studien, deren Zielgro-
Re bei der Einstellung der nichtinvasiven Beatmung an einer
Senkung des PCO, orientiert waren, zeigten eindeutige Verbes-
serungen des Outcomes bei Patienten mit stabiler COPD (vgl.
» Tab.5). Nach Exazerbationen mit akuter, beatmungspflichti-
ger hyperkapnischer respiratorischer Insuffizienz ist der Zeit-
punkt der Evaluation fiir eine langerfristige Behandlung ent-
scheidend; bei einer Hyperkapnie im Zeitraum von 2-4 Wochen
nach Ende der Akutbehandlung zeigt die NIV positive Effekte
auf das Outcome [78].

5.4 Indikation

Wichtigstes Kriterium fiir den Beginn einer NIV in der Langzeit-
anwendung sind die symptomatische chronische ventilatori-
sche Insuffizienz oder die persistierende Hyperkapnie bei Zu-
stand nach akuter NIV-pflichtiger Exazerbation mit Hospitalisa-
tion. Eine Nikotinkarenz vor NIV-Einleitung ist dringend zu
empfehlen [88]. Indikationskriterien zur Einleitung einer NIV
bei COPD-Patienten sind (mindestens ein Kriterium muss erfillt
sein):
= chronische Tageshyperkapnie mit PaCO, >52 mmHg [26],
= ndchtliche Hyperkapnie mit einem PCO, >55mmHg oder
milde Tageshyperkapnie >45 mmHg und Anstieg des PCO,
um 210mmHg wahrend des Schlafs,

= In der Folge einer akuten, beatmungspflichtigen respiratori-
schen Azidose, wenn mindestens 14 Tage nach Beendigung
der Akutbeatmung noch eine persistierende Hyperkapnie
(PaCO, >53 mmHg) besteht [78],

= nach prolongiertem Weaning, wenn eine Dekanilierung nur
mithilfe der NIV mdéglich ist und diese zur Kontrolle von
Symptomen und zur Vermeidung einer Hyperkapnie lang-
fristig, also auch nach stationarer Entlassung, notwendig ist
(Weaningkategorie 3b I & Il) (vgl. Kapitel 9/Weaning),

Der Behandlungsalgorithmus zur Indikationsstellung st
» Abb.4 zu entnehmen. Fiir weitere ergdnzende Informatio-
nen hinsichtlich der wissenschaftlichen Datenlage siehe Ap-
pendix Indikationsstellung.

5.5 Therapie

Ziel der Beatmung ist die Normalisierung des PaCO, unter Beat-
mung und im beatmungsfreien Intervall bei bestmoglicher Ak-
zeptanz [30, 89]. Die besten therapeutischen Effekte der Beat-
mung wurden unter experimentellen Bedingungen bei Anwen-
dung von assistiert-kontrollierten Beatmungsmodi mit inspira-
torischen Beatmungsdriicken von 20-40 mbar erzielt [36,72,
90-95]. Diese Technik der sogenannten ,High-intensity-NIV“
ist definiert als NIV mit dem physiologischen Ziel der maxima-
len PCO,-Reduktion bei subjektiver Toleranz. Auf eine detaillier-
te Beschreibung der High-intensity-NIV sei an dieser Stelle auf
folgende Literatur verwiesen [72,90,92-97]. Erfahrungsge-
madR werden die Beatmungsvorgaben nicht bei allen Patienten
erreicht, sodass bei diesen Patienten die Beatmung mit dem
Beatmungsdruck erfolgt, der mdglichst nahe am therapeutisch
notwendigen Druck liegt und vom Patienten noch toleriert
wird. Die Adaptation der NIV-Therapie sollte hierbei schrittwei-
se erfolgen bis zum individuellen Therapieziel. Ein detaillierter
Behandlungsalgorithmus zur Einleitung einer Langzeit-NIV-
Therapie bei CHRI auf dem Boden einer COPD ist » Abb.6 zu
entnehmen.

5.6 Einleitung einer NIV-Therapie bei COPD

Die Einleitung erfolgt verantwortlich durch einen Arzt; dies
kann auch delegiert werden an Atmungstherapeuten, Fachpfle-
gekrdfte oder andere speziell geschulte medizinische Assis-
tenzberufe. Eine raumliche Anwesenheit des Arztes ist bei ge-
eigneten Kommunikationswegen (Telefon/Telemonitoring)
nicht zwingend erforderlich. Die Indikation zur Beatmung und
die Auswahl des Beatmungszubehors (Gerdt, Maske etc.) liegen
im Verantwortungsbereich des Arztes bzw. des Zentrums fir
auBerklinische Beatmung. Eine eigenverantwortliche Einstel-
lung durch Mitarbeiter von Gerateprovidern ist abzulehnen.
Die Gesamtverantwortung fir diesen Prozess liegt beim Arzt.
In Zukunft kdnnten Verfahren der Telemedizin zur arztlichen
Konsultation Anwendung finden, wie sie bereits unter Studien-
bedingungen und in der Intensivmedizin erprobt wurden [98,
99].

Der Grad der Uberwachung bei der Ersteinleitung richtet
sich insbesondere nach dem Schweregrad der Hyperkapnie
und vorhandenen Komorbiditdten. Bei jedem Patienten soll
eine Bestimmung des PCO, unter Spontanatmung und unter
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» Tab.5 Studieniibersicht COPD.

Studie Fallzahl
[n]

Bhattetal., 30, RCT

2013 [79]

Casanova 52,RCT

etal., 2000

[73]

Cheung et 47,RCT
al., 2010

[80]

Clinietal., 90, RCT
2002 [74]

Cuietal., 88, RCT
2019 [81]

Duiverman 72,RCT
etal.,2011
[82]

Indikation

stabile COPD
FEV;<50%
pCO,>52
mmHg

stabile COPD
FEV,<45%

NIV direkt
nach akutem
hyperkapni-
schem Atem-
versagen mit
NIV-Notwen-
digkeit

stabile COPD
LTOT

<6 Monate
pCO,
>50mmHg
pCO,
<60mmHg

stabile COPD
GOLD Il & IV

stabile COPD
GOLD Il &1V
pCO,
>45mmHg

ZielgroRBe
NIV

feste Beat-
mungspa-
rameter

IPAP mind.
8cmH,0 >
EPAP

Tidal-
volumen
7-10ml/
kg

pCO,-Re-
duktion 5%

nicht
definiert

nachtliche
BGA:

pCO;
<45mmHg
PO,
>60mmHg
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NIV-Parameter
[Modus[IPAP|PEEP|AF|O,]

BIPAP
IPAP 15 cmH,0
EPAP 5cmH,0

PSV
IPAP 12 cmH,0
EPAP 4cmH,0

BIPAP
IPAP 15cmH,0
EPAP 5cmH,0

PSV
IPAP 14 cmH,0
EPAP 2 cmH,0

PSV
IPAP 8-12cmH,0
EPAP 4cmH,0

PSV
IPAP 20 cmH,0
EPAP 6 cmH,0

Kontroll-
intervention

Standard of
Care

Standard of
Care (93%
LTOT)

CPAP 5cmH,0

Standard of
Care (100%
LTOT)

Standard of
Care (100%
LTOT)

NIV +Rehabili-
tation (nicht
relevant)

Rehabilitation
+NIV vs. Reha-
bilitation

Main Outcome

HRQL:

minimale Verbesserung
Mortalitat:

nicht untersucht

Krankenhausaufnahmen:

nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:

keine Verbesserung
Mortalitat:

keine Verbesserung

Krankenhausaufnahmen:

keine Verbesserung
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:

nicht untersucht
Mortalitat:

nicht untersucht

Krankenhausaufnahmen:

keine Verbesserung
Exazerbationen:
signifikante Reduktion
(38,5 vs. 60,2%)

HRQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:

keine Verbesserung
Krankenhausaufnahme:
Trend zur Verbesserung
Exazerbationen:

nicht untersucht

HRQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:

nicht untersucht
Krankenhausaufnahme:
nicht untersucht
Exazerbationen:

nicht untersucht

HRQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:

keine Verbesserung
Krankenhausaufnahme:
keine Verbesserung
Exazerbationen:

nicht untersucht
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» Tab.5 (Fortsetzung)

Studie Fallzahl
[n]

Eman 30, RCT
Shebl und

Abdera-

boh, 2015

[83]

Garrod et 45, RCT
al., 2000
[84]

Gayetal., 13, RCT
1996 [75]

K6éhnlein et
al., 2014
[26]

195, RCT

Marquez- 45,RCT
Martin et

al., 2014

[85]

McEvoy et 144, RCT
al., 2009

[76]

Indikation

stabile COPD
chronisch-hy-
perkapnische
respiratori-
sche Insuffi-
zienz

COPD GOLD
&

FEV;<40%
pCO;
>45mmHg

COPD GOLD
\%

mind. 4 Wo-
chen ohne
Exazerbation
pCO,
>52mmHg

stabile COPD
GOLD Il & IV
PO
<60mmHg
pCO,
>45mmHg

Stabile COPD
GOLD Il &IV
pCO,

>46 mmHg
LTOT

ZielgroRBe
NIV

nachtliche
BGA:

pCO,.Sen-
kung>5%

maximal
tolerierter
IPAP

feste Beat-
mungspa-
rameter

pCO,-Re-
duktion
>20%
oder

pCO,

<48 mmHg

maximal
tolerierter
IPAP

IPAP mind.
10cmH,0
>EPAP

NIV-Parameter Kontroll-

[Modus|IPAP|PEEP|AF|O,] intervention

IPAP 20 cmH,0 Standard of

EPAP 7 cmH,0 Care

IPAP 16 cmH,0 Trainingspro-

EPAP 4cmH,0 gramm + NIV
vs. Trainings-
programm

PSV CPAP 2 cmH,0

IPAP 10 cmH,0

EPAP 2 cmH,0

PSV Standard of

IPAP 22 cmH,0 Care

EPAP 5cmH,0

PSV Trainingspro-

IPAP 16 cmH,0 gramm +NIV

EPAP 4cmH,0 vs. Trainings-
programm

PSV LTOT

IPAP 13cmH,0

EPAP 5cmH,0
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Main Outcome

HROQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:

nicht untersucht

Krankenhausaufnahmen:

nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:

nicht untersucht

Krankenhausaufnahmen:

nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:
nicht untersucht
Mortalitat:

nicht untersucht

Krankenhausaufnahmen:

nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:
signifikante Verbesse-
rung

Krankenhausaufnahmen:

kein Unterschied
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:

signifikante Verbesse-
rung

Mortalitat:

nicht untersucht

Krankenhausaufnahmen:

nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht

HRQL:

signifikante Verschlech-
terung

Mortalitat:

signifikante Verbesse-
rung

Krankenhausaufnahmen:

nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht
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» Tab.5 (Fortsetzung)

Studie Fallzahl Indikation ZielgroRBe NIV-Parameter Kontroll- Main Outcome
[n] NIV [Modus|IPAP|PEEP|AF|O,] intervention
Meecham 14, RCT stabile COPD maximal PSV LTOT HRQL:
Jonesetal., crossover GOLD Il & IV tolerierter IPAP 18 cmH,0 signifikante Verbesse-
1995 [77] pO, IPAP EPAP 2 cmH,0 rung
<60 mmHg Mortalitat:
pCO, nicht untersucht
>45mmHg Krankenhausaufnahmen:
nicht untersucht
Exazerbationen:
nicht untersucht
Murphy et 116, RCT pCO, sO,>88% PSV LToT HRQL:
al., 2017 >53mmHg & TcpCO,- IPAP 24 cmH,0 signifikante Verbesse-
[78] Hypoxdmie Reduktion EPAP 4 cmH,0 rung
2-4 Wochen >4mmHg Mortalitat:
nach NIV auf- IPAP kein Unterschied
grund akuter >24 Krankenhausaufnahmen:
hyperkapni- cmH,0 signifikante Verbesse-
scher Insuffi- rung
zienz bei Exazerbationen:
COPD signifikante Verbesse-
rung
Struik et 201, RCT COPD GOLD Normo- PSV Standard of HRQL:
al., 2014 &IV pCO, kapnie IPAP 19 cmH,0 Care kein Unterschied
[86] >45mmHg maximal EPAP 5cmH,0 Mortalitat
mind. 48 tolerierter kein Unterschied
Stunden nach IPAP Krankenhausaufnahmen:
invasiver Be- kein Unterschied
atmung oder Exazerbationen:
NIV aufgrund kein Unterschied
akuter hyper-
kapnischer
Insuffizienz
Zhouetal., 115, RCT, COPD GOLD maximal PSV Standard of HRQL:
2017[87] crossover 111 & IV chroni- tolerierter IPAP 18 cmH,0 Care (LTOT kein Unterschied
sche hyper- IPAP EPAP 4 cmH,0 wenn indiziert) Mortalitat:
kapnische re- IPAP mind. nicht untersucht
spiratorische 10cmH,0 Krankenhausaufnahmen:
Insuffizienz >EPAP nicht untersucht

Exazerbationen:
nicht untersucht

Abkiirzungen: RCT =randomisierte kontrollierte Studie (randomized controlled trial); LTOT = Langzeitsauerstofftherapie (long-term oxygen therapy); BIPAP=bipha-
sischer positiver Atemwegsdruck (biphasic positive airway pressure); HRQL=gesundheitsbezogene Lebensqualitat (health related quality of life); IPAP=inspiratori-

scher positiver Atemwegsdruck (inspiratory positive airway pressure); EPAP = exspiratorischer positiver Atemwegsdruck (exspiratory positive airway pressure); CPAP
=kontinuierlicher positiver Atemwegsdruck (continuous positive airway pressure); NIV = nicht invasive Beatmung (non-invasive ventilation); PSV =druckunterstiitzte

Beatmung (pressure support ventilation)

Beatmung erfolgen. Insbesondere bei sehr hohem Ausgangs-
PCO, kann es wédhrend der Einleitungsphase zu einem schnellen
Schlafeintritt mit REM-Rebound kommen, der dann bei tech-
nischen Beatmungsproblemen, wie z.B. einer Beatmungs-
schlauchdiskonnektion, zu bedrohlichen Hypoventilationen
fihren kann. Ergdnzend sind eine Puls- und Blutdruckkontrolle,
Oxymetrie und/oder PtcCO,-Bestimmung sowie eine Messung
der Atemzugvolumina, optimal mit optischer Darstellung der
Beatmungskurven, sinnvoll, um hieraus die Effektivitdat der
atemmuskuldren Entlastung abschatzen zu kénnen.

Das oberste Therapieziel der Beatmung bei Patienten mit
einer COPD ist grundsatzlich die Senkung der Symptomlast
und damit eine Verbesserung der Lebensqualitdt. Dies wird
durch eine ausreichende Augmentierung der alveolaren Venti-
lation erreicht. Die Entlastung der Atemmuskulatur unter der
NIV definiert sich Gber den Entlastungsgrad (Qualitat der Beat-
mung) und ber die Dauer der NIV-Anwendung (Quantitét) in-
nerhalb von 24 Stunden. Insgesamt sollte die Entlastung idea-
lerweise auch zu einer Normalisierung oder zumindest zu einer
Reduktion des PCO, am Tage fiihren. Grundsatzlich ist auch die
Beatmung am Tage effektiv [100] und kann bei ndchtlicher In-
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COPD
Symptome der resp. Insuffizienz*
>14 Tage nach akuter hyperkapnischer Insuffizienz und
Beatmungspflichtigkeit

A

Tages-PCO,

ja
>52 mmHg

i
nein

Y

nachtlicher
PCO, >55 mmHg
oder
Tages-PCO, >45 mmHg
und nachtlicher
PCO,-Anstieg

WV

—Jja—> Langzeit-NIV

*mindestens ein Symptom

>70 mmHg = Verschlechterung
der Grunderkrankung
| = Dyspnoe
nein = Belastungsintoleranz
\l/ = Schlafstérungen
keine Indikation zur NIV-Therapie :li?;;;&?f:gkelt
regelmaRige Reevaluation = CO, ass. Vasodilatation
= Zyanose
= Tachypnoe
= Tachykardie

» Abb.4 Indikationsstellung COPD [rerif].

toleranz der Beatmung erwogen werden; die ndchtliche NIV ist
jedoch vorzuziehen. Bei ausgeprdgter respiratorischer Insuffi-
zienz kann eine Kombination von nachtlicher Beatmung und
Beatmung am Tage indiziert sein [101].

Bei der Ersteinleitung einer NIV-Therapie sollte die primédre
Einstellung des Beatmungsgerdts zundchst eine Gewdhnung
an das Therapieverfahren ermoglichen und erst im Weiteren
gefolgt werden von einer Optimierung der inspiratorischen
Triggerempfindlichkeit, des Inspirationsdrucks und der An-
stiegszeit. Das Beatmungsgerat wird hierbei auf eine Anfangs-
konfiguration eingestellt, die fiir die meisten Patienten gut to-
leriert wird (z.B.: Modus: druckunterstiitzende Beatmung;
IPAP: 16mbar; EPAP 5mbar; Backup-Frequenz 14/Minute).
Wird diese Beatmungseinstellung von dem Patienten gut tole-
riert, wird der Inspirationsdruck schrittweise erhoht, um eine
optimale Augmentation der alveoldren Ventilation zu errei-
chen. Ebenfalls werden die weiteren Beatmungsparameter bei
Bedarf individuell angepasst, ggf. unter poly(somno)grafischer
Kontrolle. Dies geschieht unter regelmdRiger Kontrolle des
PCO, durch geeignete Messverfahren [102]. Der Behandlungs-
pfad zur Einleitung der NIV-Therapie ist in » Abb.5 dargestellt.
Eine respiratorische Azidose (pH <7,35), eine Hypoxdmie (SpO,
<85%) oder eine Intoleranz des Patienten kdnnen eine individu-
elle Titration notwendig machen und sollten unter einer erwei-

stationare NIV-Anpassung bei
chronisch hyperkapnischer COPD

J
initiale
I Einstellung
3
stationdre Aufnahme
initiale Messung PCO,
Maskenanpassung

\l/ nein

initiale Einstellungen:
PSV, IPAP 16 cmH,0,
EPAP 5 cmH,0,
Backup-Frequenz
14/Minute,
keine Rampe,
minimale Rise Time

N/ N

unter Beatmung IPAP stationare Aufnahme
nach Toleranz bis auf initiale BGA-Messung
20 cmH,0 erhéhen ggf. erneute Masken-

\I/ anpassung

ggf. Trigger-Sensitivitat,
EPAP, Frequenz,

1 h Beatmung

g5 Modus anpassen
[T
23 T v
% zN IPAP um ) Senkung
£ 2cmH,0 € nein = pco, >4 mmHg
=g erhdhen
32 AN i
=y nein ja
§E | \ 4
23 néchtliche Beatmung,
-‘fé z Senkung idealerweise
B PCO, >20% oder & >6 h, ggf. mit
PCO, <48 mmHg Poly(somno)graphie
(immer bei initialer
Einstellung)
.

N2

Entlassung, Kontrolle entsprechend
Follow-Up-Algorithmus

» Abb.5 Stationdre NIV-Anpassung bei COPD [rerif].

terten diagnostischen Uberwachung erfolgen (z.B. hiufigere
Messungen der Blutgaswerte, kardiale Uberwachung, polysom-
nografische Messverfahren).
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5.7 Follow-up

Eine bereits eingeleitete NIV-Therapie muss in regelmdRigen
Abstdnden auf ihre Effektivitdt beziiglich des angestrebten The-
rapieziels kontrolliert werden. Uber die zeitlichen Abstinde der
Kontrollen nach bereits erfolgter Einleitung besteht nur unzu-
reichende wissenschaftliche Evidenz. Aufgrund der initial hau-
fig noch stattfindenden Adaptation empfiehlt sich eine erstma-
lige Kontrolle nach Einleitung der NIV-Therapie bei COPD-Pa-
tienten nach 4-8 Wochen [58]. Die weiteren Kontrollintervalle
richten sich im Folgenden nach der klinischen Stabilitdt und
dem Grad der Gewdhnung des Patienten. So kann bei Patienten
mit COPD das Kontrollintervall im weiteren Verlauf der Therapie
auf 6-12 Monate ausgeweitet werden (vgl. » Abb. 3).
Die Ziele der Kontrolle der NIV-Therapie sind hierbei:
= Bewertung der Wirksamkeit und des Komforts der NIV-The-
rapie
= Beurteilung der Therapietreue
= Beurteilung des allgemeinen Gesundheits- und Erndhrungs-
zustands
= Beurteilung des Krankheitsverlaufs
= Uberpriifung des Zustands von Material und Ausriistung

Die wissenschaftlichen Grundlagen zur Therapiekontrolle und
der Beurteilung der klinischen Stabilitdt sind dem Appendix
Follow-up zu entnehmen.

5.8 Zukiinftige Wissenschaftliche Schwerpunkte

= Telemedizin mit der Notwendigkeit einer gemeinsamen
Plattform

= Ambulante Versorgungsstrukturen

= algorithmenbasierte/automatisierte Therapiefiihrung

= Alternative PCO,-Elimination als Alternative zur NIV-
Therapie

= High-Flow-Therapie zur Therapie der chronisch hyperkapni-
schen respiratorischen Insuffizienz

5.9 Mukoviszidose

Die systematische Literaturrecherche konnte eine randomi-
siert-kontrollierte klinische Studie identifizieren, im Rahmen
derer die Behandlung einer CHRI bei Mukoviszidose mittels
NIV untersucht wurde [103], welche eine Verbesserung der ge-
sundheitsbezogenen Lebensqualitdt nach einem Zeitraum von
6 Wochen gegeniliber LTOT oder Insufflation von Raumluft zeig-
te. Die Behandlung der chronisch-hyperkapnischen respiratori-
schen Insuffizienz mittels NIV entsprechend der Empfehlungen
fur die chronisch-obstruktive Lungenerkrankung kann somit er-
wogen werden.

5.10 Bronchiektasen

Die systematische Literaturrecherche konnte nur eine retro-
spektive Studie identifizieren, im Rahmen derer die Behandlung
einer CHRI auf dem Boden von Bronchiektasen untersucht wur-
de [104], welche eine Verbesserung der gesundheitsbezogenen
Lebensqualitdt nach einem Zeitraum von 12 Monaten zeigte.
Die Behandlung der CHRI mittels NIV entsprechend der Emp-

fehlungen fir die chronisch obstruktive Lungenerkrankung
kann somit erwogen werden.

6 Thorakal-restriktive Lungenerkrankungen
J. Spiesshoefer, S. Walterspacher

Unter welchen Bedingungen kann eine CHRI bei thorako-restrik-
tiver Erkrankung auch ohne das Vorliegen einer Tageshyperkapnie
diagnostiziert werden?

State- Eine CHRI beithorako-restriktiver Erkrankung neu
ment kann auch dann ohne das Vorliegen einer
Tageshyperkapnie diagnostiziert werden,
wenn ein Patient mit FVC <60 % Soll und
mindestens einem Symptom einer chronisch
respiratorischen Insuffizienz eine Standard-
bikarbonaterh6hung in einer BGA am Tage
>27 mmol/l zeigt und in einer daraufhin
durchgefiihrten Poly(somno)grafie und
nachtlicher CO,-Bestimmung (mindestens)
eines der folgenden Kriterien erfiillt:
- ndchtliches PCO, 250 mmHg
- PtcCO, 255 mmHg >10min im Schlaf
- APtcCO, =210 mmHg (mind. nachtl. PtcCO,

>50mmHqg)
Konsen- 100 % starker Konsens
sus- ja:17/19, nein: 0/19, Enthaltung: 0/19, ja mit
starke Interessenkonflikt: 2/19, nein mit Interes-

senkonflikt: 0/19, Enthaltung mit Interessen-
konflikt: 0/19

Welcher priméare Therapieversuch sollte bei einer CHRI bei
thorako-restriktiver Erkrankung unternommen werden und unter
welchen diagnostischen Bedingungen sollte dies erfolgen?

Empfehlung Es soll bei Patienten mit thorako-res- neu
triktiven Erkrankungen und CHRI eine
Therapieeinleitung mit NIV unter
poly(somno)grafischer Kontrolle
erfolgen.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- 100% starker Konsens

starke ja: 17/20, nein: 0/20, Enthaltung: 0/20,
jamitInteressenkonflikt: 1/20, nein mit
Interessenkonflikt: 0/20, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 2/20
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thorako-restriktive Ventilationsstérung FVC <60 % Soll

und Symptome der resp. Insuffizienz*

\2

BGA am Tag
|

v

PaCO, 245 mmHg

N2

Poly(somno)graphie
& ndchtliche CO,-Messung

NIV & PEEP Titration mit
dem Ziel der Normokapnie

Cha-

N2

PaCO, <45 mmHg
HCO, >27 mmol/l

N2

Poly(somno)graphie
& ndchtliche CO,-Messung

N

PaCO, <45 mmHg
HCO, <27 mmol/l

\I/ regelmaRiges

nachtliches PaCO, 250 mmHg oder
PtcCO, =55 mmHg >10 min im Schlaf
oder APtcCO, =10 mmHg

lungenfunktionelles & BGA

Follow-Up

——nein—>  gqf. Diagnostik & Therapie
nach Leitlinie

(mind. ndchtl. PtcCO, >50 mmHgq)

*mindestens ein Symptom

= Verschlechterung der Grunderkrankung
= Dyspnoe

= Belastungsintoleranz

= Schlafstérungen

= Tagesschlafrigkeit
= Polyglobulie

= Zyanose

» Abb.6 NIV-Workflow bei thorakal-restriktiven Erkrankungen [rerif].

Sollte eine Langzeit-NIV bei stabilen Patienten mit CHRI auch auf-
grund einer thorako-restriktiven Ventilationsstérung angewendet
werden im Vergleich zu keiner NIV-Therapie?

Empfehlung Die Langzeit-NIV Therapie soll bei sta- neu
bilen Patienten mit CHRI bei thorako-
restriktiven Erkrankungen angewendet
werden im Vergleich zu keiner NIV-

Therapie.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- 83 % Konsens

starke ja: 15/20, nein: 1/20, Enthaltung: 2/20,
jamitInteressenkonflikt: 1/20, nein mit
Interessenkonflikt: 0/20, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 1/20

6.1 Einleitung

Die ventilatorische Insuffizienz bei restriktiven pulmonalen
und/oder thorakalen Erkrankungen (TRE) ist meist langsam
fortschreitend (vgl. » Tab. 6). Als wesentliche pathogenetische
Faktoren der CHRI bei diesen Erkrankungen sind neben der res-
triktiven Ventilationsstérung vor allem die ungiinstige Atem-
mechanik mit reduzierter Lungen- oder Thoraxcompliance an-
zusehen [105].

= CO, ass. Vasodilatation

“

,Nicht erholsamer Schlaf

= Tachypnoe
= Tachykardie

> Tab.6 Haufige thorakal-restriktive Erkrankungen die zu einer
ventilatorischen Insuffizienz fiihren konnen.

(Kypho-)Skoliose

Kyphose

Kielbrust

Trichterbrust

Morbus Bechterew

restriktive Pleuraerkrankungen
Post-Tbc-Syndrom

posttraumatische Thoraxdeformitat
postoperative Thoraxdeformitat (Thorakoplastik)

fibrosierende Lungenerkrankungen

6.2 Datenlage

» Tab. 7 fasst die relevanten Studien zu den Effekten einer NIV-
Therapie auf Patienten mit TRE zusammen. Es finden sich keine
randomisierten kontrollierten Studien; in den meisten Studien
wurden innerhalb der Kohorte von Patienten mit restriktiven Er-
krankungen vor allem Patienten mit Kyphoskoliose betrachtet.
Hier konnten positive Effekte einer NIV-Therapie auf den ndcht-
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» Tab.7 Ubersicht iiber Studien zu den Effekten einer NIV-Therapie bei Patienten mit restriktiven Erkrankungen.

Studie

Legeret
al., 1994
[106]

Ellis et al.,
1988 [107]

Nauffal et
al., 2002
[108]

Buyse et
al., 2003
[109]

Budweiser
etal., 2007
[110]

Domé-
nech-Clar
etal.,2003
[111]

Ferrisetal.,

2000[112]

Gonzalez
etal., 2003
[113]

Studiendesign

retrospektiv
5 Jahre mono-
zentrisch

prospektiv, nicht
randomisiert,
nicht kontrol-
liert, Follow-up
3 Monate

prospektiv, nicht
randomisiert,
nicht kontrol-
liert, Follow-up:
3,6,9,12,18
Monate

retrospektiv
LTOTvs. LTOT +
nNIPPV

retrospektiv
NIPPV

prospektiv, nicht
randomisiert,
nicht kontrol-
liert, Follow-up:
3,6,9,12,18
Monate

prospektiv, nicht
randomisiert,
nicht kontrol-
liert, Follow-up:
6 Monate

prospektiv, nicht
randomisiert,
nicht kontrol-
liert, Follow-up:
alle 6 Monate bis
zu 3 Jahre

Fallzahl
[n]

276

7

62

33

77

45

Patientenkohorte

n=105 Kypho-
skoliose

n=380 Posttuber-
kulose

n=16 Morbus
Duchenne
n=50 COPD
n=25 Bronchiek-
tasen

Kyphoskoliose

n=35Kypho-
skoliose,

n=27 neuromusku-
ldre Erkrankungen

Kyphoskoliose
n=15LTOT
n=18 LTOT +NIPPV

n=50 Kyphoskoliose
n=12 Posttuber-
kulose

n=5 Post-Polio-
Syndrom
n=19andere

n=27 Kyphoskoliose
n=18 neuromusku-
ldre Erkrankungen

Kyphoskoliose

Kyphoskoliose
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Maskentherapie

nasal intermittent
positive pressure
ventilation (NIPPV)

Bilevel NIPPV (n=5)
NCPAP (n=2)

noninvasive positive-
pressure home venti-
lation (NIPPHV)

nasal noninvasive
positive-pressure
home ventilation
(nNIPPHV)

noninvasive positive-
pressure home venti-
lation (NIPPHV)

noninvasive positive-
pressure home venti-
lation (NIPPHV)

nasal Noninvasive
positive-pressure
home ventilation
(nNIPPHV)

noninvasive positive-
pressure home venti-
lation (NIPPHV)

Outcome

die glinstigsten Effekte wurden bei Pa-
tienten mit Kyphoskoliose und Posttuber-
kulose erzielt (PaO,- und PaCO,-Verbesse-
rungen) sowie einer Reduktion der Hospi-
talisierungstage

3 Monate nach Therapie Einleitung mit
NIPPV/CPAP bei Kyphoskoliose mit Tages-
hyperkapnie zeigen sich Verbesserungen
der Schlafarchitektur, des Tagesgasaus-
tausches, der Lungenfunktion (FVC) und
der Atemmuskelkraft

NIPPHV verbessert den Tagesgasaus-
tausch, die Dyspnoe, die Lebensqualitdt
bei Patienten mit Kyphoskoliose und das
auch besser als bei Patienten mit NME
diese Verbesserung persistiert tiber die
Zeit hinweg bis zu 18 Monate

sowohl bei Kyphoskoliose als auch bei NME
kommt es unter NIPPHV zu einer Reduk-
tion der Hospitalisierungsrate

NNIPPV +LTOT resultiert in glinstigerem
Uberleben und Verbesserung des Gasaus-
tausches und der Lungenfunktion als eine
alleinige LTOT-Therapie

NIPPHV verbessert den Tagesgasaus-
tausch, Lungen und Atemmuskelfunktion
Base excess, Hb und vor allem nachtlicher
PaCO, sind relevante prognostische Fak-
toren fiir das Uberleben von Patienten mit
thorakorestriktiven Ventilationsstorun-
gen unter NIPPHV

NIPPHV steigert die Lebensqualitat sowohl
bei Patienten mit Thoraxwanddeformita-
ten als auch bei Patienten mit NME und
senkt die Hospitalisierungsrate

nNIPPHV verbessert die subjektive, nicht
aber die objektive Schlafqualitat, verbes-
serte den Gasaustausch am Tage und
nachts, verbessert die Lungenfunktion
und die Symptomatik der Patienten sowie
senkt die Hospitalisierungstage (im Ver-
gleich zu vor der nNIPPHV-Therapie)

NIPPHV verbessert den Tagesgasaus-
tausch, die Atemmuskelkraft und die
Symptome der resp. Insuffizienz bei
Patienten mit schwerer Kyphoskoliose
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Ersteinstellung der NIV bei OHS/TRE/NME

v
assistiert druckkontrollierter Modus
IPAP 14 cmH,0 —>
EPAP 8 cmH,0 (OHS)/4 cmH,O (TRE/NME)
I:E = 1:2 (OHS)/I:E = 1:1,5-1,9 (TRE/NME)
Backup-Frequenz ~14/min

APCO,>-20%/
PCO, <48 mmHg*
& AHI <15/h

N &
mittlere nachtliche

Sp0, >88% _l

ggf. Trigger-Sensitivitat, EPAP,
Frequenz, Tidalvolumensicherung >

2 )

IPAP + 2 cmH,O erh6hen

1h NIV am Tag &—

&nein- Senkung PCO, >4 mmHg
I
ja
\ 4
nachtliche NIV
e

mit Poly(somno)graphie

APCO, <-20%|PCO, 248 mmHg*:

a . N IPAP +2 cmH,0 |
| e nem ? AHI 215/h:
ja , EPAP +2 cmH,0
\L Langzeit O, zur Nacht
mit Ziel SpO, >88% * bei NME ist stets die Normokapnie
regelmaRige Y (PCO, <45 mmHgq) anzustreben
Kontrolle A

» Abb.7 NIV-Therapieeinleitung bei thorakal-restriktiven Erkrankungen (TRE), neuromouskuldren Erkrankungen (NME) und Obesitas-Hypo-
ventilationssyndrom (OHS); fiir die CPAP-Therapie-Titration bei OHS wird auf das entsprechende Kapitel verwiesen [rerif].

lichen sowie den Gasaustausch am Tage, die Lungen- und
Atemmuskelfunktion, die Schlaf- und Lebensqualitdt sowie die
Hospitalisierungsrate (iber einige Monate bis Jahre hinweg
nachgewiesen werden.

6.3 Therapie
6.3.1 Indikation

Die Indikation zur Einleitung einer NIV ergibt sich aus klinischen
Symptomen der CHRI und dem Nachweis einer thorako-restrik-
tiven Einschrankung (FVC <60% Soll) (vgl. » Abb.6 und Appen-
dix TRE) [114].

Eine Langzeitsauerstofftherapie (long-term oxygen therapy;
LTOT) kann bei persistierender Hypoxamie trotz effektiver Beat-
mung zusdtzlich notwendig sein [32]. Eine Monotherapie mit
Sauerstoff soll bei CHRI bei restriktiver Erkrankung jedoch nicht
durchgefiihrt werden, da hierunter die Hyperkapnie und die
Symptome der CHRI sich nicht verbessern [109]. Insbesondere
bei Kindern und Jugendlichen ist bei Thorax- bzw. Wirbelsdulen-
deformitdten die Indikation fiir orthopadische Korrekturverfah-
ren zu priifen.

6.3.2 Behandlungsalgorithmus

Die NIV kann sowohl im druckgesteuerten als auch volumenge-
steuerten Modus erfolgen [115-118]. Bei Druckvorgabe sind
maximale inspiratorische Beatmungsdriicke von oft Uber
20mbar notwendig [119]. Zur Verbesserung der Ventilation
kann im Einzelfall auch eine Umstellung von Druck- auf Volu-
menvorgabe [116,120] oder eine Umstellung von Volumen-
auf Druckvorgabe erforderlich sein [121]. Bei Hypoxamie trotz
addquater Beatmungstherapie mit Erreichen der Normokapnie
kann in Anlehnung an Studien bei OHS eine zusatzliche beglei-
tende ndchtliche Sauerstoffgabe indiziert sein [122] (vgl.
» Abb. 7).

6.4 Follow-up

Fiir das klinische Follow-up von Patienten unter NIV-Therapie
wird auf Kapitel 4 verwiesen.
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7 Obesitas-Hypoventilationssyndrom
S. Walterspacher, |. Spiesshoefer

Sollte eine Langzeit-NIV bei stabilen chronisch-hyperkapnischen
Patienten mit Obesitas-Hypoventilationssyndrom alternativ zu
einer Standardtherapie mit Lebensstilainderung angewandt

werden?

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Qualitat der
Evidenz

Konsensus-
starke

Langzeit-NIV kann Patienten mit stabi- neu
ler chronischer hyperkapnischer Insuf-

fizienz bei Obesitas-Hypoventilations-

syndrom angeboten werden.

0e

Lebensqualitdt (n=2) @000
Tagesmiidigkeit (n=2) ®000

89% Konsens

ja: 17/20, nein: 0/20, Enthaltung: 1/20,
jamitInteressenkonflikt: 1/20, nein mit
Interessenkonflikt: 0/20, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 1/20

Sollte eine Langzeit-NIV bei stabilen chronisch-hyperkapnischen

Patienten mit Obesitas-Hypoventilationssyndrom alternativ zu

einer Standardtherapie mit CPAP angewandt werden?

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Qualitat der
Evidenz

Konsensus-
starke

Langzeit-NIV kann Patienten mit stabi- neu
ler chronischer hyperkapnischer Insuf-

fizienz mit Obesitas-Hypoventilations-

syndrom alternativ zu CPAP angeboten

werden.

0e

Tagesmidigkeit (n=2) @000

94 % Konsens

ja:17/21, nein: 0/21, Enthaltung: 1/21,
jamitInteressenkonflikt: 1/21, nein mit
Interessenkonflikt: 0/21, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 2/21

Wann soll eine kapillare BGA in der Abklarung eines moglichen
OHS durchgefiihrt werden?

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
starke

Eine kapillare BGA soll bei jedem Pa- neu
tienten mit einem BMI >30kg/m? und
mindestens einem Symptom einer

chronisch respiratorischen Insuffizienz

in der Abklarung eines OHS durch-

gefiihrt werden.

EK

Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Konsens
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Unter welchen Bedingungen kann eine obesitasassoziierte Schlaf-
hypoventilation auch ohne das Vorliegen einer Tageshyperkapnie
diagnostiziert werden?

Statement Eine obesitasassoziierte Schlafhypo- neu
ventilation ist mit einem BMI >30 kg/m?
und mindestens einem Symptom einer
chronisch respiratorischen Insuffizienz
dann zu diagnostizieren, wenn folgen-
de Kriterien erfillt sind:
Standardbikarbonaterh6hung in einer
BGA am Tage >27 mmol/l und in einer
daraufhin durchgefiihrten Poly(somno)
grafie und nachtlicher CO,-Bestim-
mung mit (mindestens) eines der
folgenden Kriterien:

= ndchtliches PCO, 250 mmHg
= PtcCO,=55mmHg>10minim
Schlaf
= APtcCO, 210mmHg (mind.
nachtliches PtcCO, >50 mmHg)
und kann analog zu einem Patienten
mit OHS behandelt werden.

Konsensus- 100 % starker Konsens

starke ja: 16/18, nein: 0/18, Enthaltung: 0/18,
jamitInteressenkonflikt: 1/18, nein mit
Interessenkonflikt: 0/18, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 1/18

Wann ist ein Wechsel von CPAP auf NIV beim Obesitas-Hypoventi-
lationssyndrom indiziert?

Empfehlung Nach einer Therapiephase von >3 Mo- neu
naten auf CPAP soll ein Wechsel auf
NIV bei OHS bei Vorliegen von einem
oder mehreren der folgenden Kriterien
erfolgen:
= persistierende schlafbezogene
Atmungsstérungen unter CPAP
= langfristig ndchtliches SpO, <80 %
= PtcCO,>10mmHg im REM-Schlaf
= Tag-PCO,=10mmHg zur Nacht
persistierendes Tages-PaCO,
>48 mmHg

Empfehlungs- EK
grad

Konsensus- 82 % Konsens

starke ja: 14/17, nein: 1/17, Enthaltung: 1/17,
jamitInteressenkonflikt: 1/17, nein mit
Interessenkonflikt: 0/17, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 1/17
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Soll eine alleinige Sauerstofftherapie beim OHS durchgefiihrt

werden?

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
starke

Eine Monotherapie mit Sauerstoff soll neu
beim OHS nicht durchgefiihrt werden

da hierunter die Gefahr der Aggravie-

rung einer Hyperkapnie besteht.

EK

Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Konsens

Soll eine Gewichtsreduktion beim OHS angestrebt werden?

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
starke

Eine begleitende Gewichtsreduktion neu
beim OHS soll angestrebt werden

EK

Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Konsens

Soll eine Therapieumstellung von NIV auf CPAP bei einer stabilen

Situation beim OHS erfolgen?

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
starke

Eine Therapieumstellung von NIV auf neu
CPAP bei OHS sollte bei einer stabilen

Situation erfolgen, insbesondere nach

einer relevanten Gewichtsreduktion;

ggf. sollte dann auch ein Auslassver-

such erfolgen (unter Beachtung ko-

morbider schlafbezogener Atmungs-
stérungen).

EK

100 % starker Konsens

ja:17/19, nein: 0/19, Enthaltung: 0/19,
jamitInteressenkonflikt: 0/19, nein mit
Interessenkonflikt: 1/19, Enthaltung
mit Interessenkonflikt: 1/19

7.1 Einleitung

Das Obesitas-Hypoventilationssyndrom (OHS) ist definiert als
eine Kombination von Adipositas (Body-Mass-Index 230kg/
m?) und einer Tageshyperkapnie (PaCO, 245 mmHg) nach Aus-
schluss anderer Ursachen, die zu einer Hyperkapnie fiihren kon-
nen (COPD, thorakal-restriktive Erkrankungen, neuromuskuldre
Erkrankungen) [123] und erfdhrt eine stets steigende Prévalenz
(vgl. auch Appendix OHS). Die ERS definiert eine Risikoeintei-
lung fiir die Hypoventilation bei Vorliegen einer Adipositas in 4
Stufen (vgl. » Tab. 8) [124].

Die pathophysiologischen Grundlagen des ventilatorischen
Versagens bei OHS sind komplex und stellen eine Kombination
aus adipositasbedingten Verdnderungen der Atemmechanik,
Anderungen des zentralen Atemantriebs und schlafbezogenen
Atemstérungen dar [123] (siehe auch Appendix).

Klinisch apparent wird das OHS meist im Rahmen eines aku-
ten hyperkapnischen Versagens und wird in bis zu 75 % der Félle
initial als exazerbierte COPD, exazerbiertes Asthma bronchiale
oder dekompensierte Herzinsuffizienz fehlinterpretiert [125].
Die Mortalitat bei akut auf chronischem respiratorischem Ver-
sagen bei OHS ist deutlich erhéht (1-Jahres-Mortalitdat 18%;
3-Jahres-Mortalitdt 31 %) und aggraviert durch das zunehmend
gehdufte Auftreten von Komorbiditdten bei Fortschreiten der
Erkrankung [124,123].

7.2 Datenlage

» Tab.9 zeigt die vorhandenen randomisierten-kontrollierten
Studien (RCT) zum Einsatz der NIV sowie zum Einsatz von CPAP
im Vergleich zu NIV (» Tab. 10). Details zur Suchstrategie sowie
eine detaillierte Diskussion der RCT finden sich im Appendix
OHS. Ein RCT zur alleinigen CPAP-Intervention in der Therapie
des OHS gibt es nicht, jedoch erlaubt ein RCT mit 3 Armen (NIV,
CPAP und Kontrolle) Analysen zum Vergleich der Effekte von
NIV und CPAP bei OHS [126]. In Summe konnte sowohl fiir NIV
als auch fiir CPAP bei OHS eine Verbesserung des Gasaustau-
sches (hier vor allem des Tages-PCO,), der Tagesschlafrigkeit,
der Schlafqualitdt und der Lebensqualitdt in dhnlichem MaRe

» Tab. 8 Risikoklassifikation der Hypoventilation bei BMI >30kg/m? (adaptiert nach [124]).

Risikoklasse

0

Diagnose Schlafdiagnose CO,-Beurteilung
Risikokonstellation OSA keine Hyperkapnie
Obesitasbedingte Hypo- OSA/Hypoventilation im Schlaf passagere nachtliche Hyperkapnie (PaCO,/PtcCO,)

ventilation im Schlaf

mit vollstandiger Normalisierung im Schlaf/am
Morgen
HCO5 <27 mmol/l

Obesitasbedingte Hypo- OSA/Hypoventilation im Schlaf passagere nachtliche Hyperkapnie (PaCO,/PtcCO,

ventilation im Schlaf

morgens >abends)
HCO3 =27 mmol/l

Obesitas-Hypoventilations- OSA/Hypoventilation im Schlaf Tages-PaCO, 245 mmHg

syndrom

Obesitas-Hypoventilations- OSA/Hypoventilation im Schlaf Tages-PaCO, 245 mmHg; kardiometabolische
syndrom Komorbiditaten

OSA=obstruktive Schlafapnoe; HCO; =Serumbikarbonat
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» Tab.9 Randomisierte Fallkontrollstudien zur NIV bei OHS.

Studie

Murphy et
al., 2012
[130]

Borel et al.,
2012 [131]

Masa et al.,
2016 [132]

Fallzahl
[n]

NIV=18
Control=17

NIV=40
Control=46

NIV=48
Control=48

Dauer

1 Monat

2 Monate

Median 5
(IQR 3-7)
Jahre

NIV-Parameter
[Modus|IPAP|PEEP|AF|0,]

NIV: Bilevel PAP-ST (IPAP
18+3, EPAP 11+£2cmH,0,
backup rate 13+2)

NIV: volumenkontrollierte
Druckunterstiitzung (IPAP
18+3, EPAP7+2cmH,0,
backup rate 15+ 3)

NIV: volumenkontrollierte
Druckunterstiitzung (IPAP
184, EPAP 11+3cmH,0,
backup rate 14+ 3)

Adhérenz

NIV:
6+2h/d

NIV:
6+3h/d

NIV:

Median
4h (IQR
0-6)/d

> Tab.10 Randomisierte Fallkontrollstudien zu NIV vs. CPAP vs. Kontrolltherapie bei OHS.

Studie

Masa et
al., 2015
[126]

Fallzahl
[n]
NIV=71

CPAP=80
Control=70

Dauer

2 Monate

NIV-Parameter
[Modus|IPAP|PEEP|AF|O,]

NIV: volumenkontrollierte
Druckunterstiitzung (IPAP
20+3, EPAP 8 +2 cmH,0,
backup rate 14 +3)

CPAP: 11+3 cmH,0
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Adhérenz

NIV:
5+2h/d
CPAP
5+2h/d

Kontrollin-
tervention

Lifestyle-
Modifika-
tion

Lifestyle-
Modifik-
tion

Lifestyle-
Modifika-
tion

Kontrollin-
tervention

Lifestyle-
Modifika-
tion

Outcome

NIV senkt Tages-PaCO,
(-3,5mmHg)

NIV verbessert die Schlafarchitek-
tur signifikant (die Tagesschlafrig-
keit konnte aber nicht komplett
normalisiert werden).

Obwohl Gasaustausch und Schlaf
signifikant durch NIV verbessert
wurden, kam es zu keiner Verbesse-
rung metabolischer, inflammatori-
scher und kardiovaskuldrer Marker.

NIV senkt Tages-PaCO, (-6 mmHg)
und Tagesbikarbonat.

NIV verbessert Tagesschlafrigkeit,
Lebensqualitdt und Polysomno-
grafieparameter (Schlaf).

NIV bewirkt longitudinale signifi-
kante Verbesserungen des Gasaus-
tausches (PaCO,: 3-4mmHg, ph,
Bikarbonat) sowie der Lebensquali-
tat und der Tagesschlafrigkeit.

NIV verldngert signifikant die Zeit
bis zur ersten Notaufnahmevorstel-
lung, senkt aber nicht die Hospitali-
sierungstage pro Jahr oder die Mor-
talitatim Vergleich zur Kontroll-
gruppe.

Outcome

NIV senkt PaCO, (-5,5mmHg) und
Bikarbonat am starksten (signifi-
kant gegenuber control aber nicht
gegentiber CPAP).

Die PaCO,-Senkung bei CPAP
(-3,7mmHg) ist signifikant gegen-
tber der Kontrollgruppe nur nach
Adjustierung um die CPAP-Compli-
ance.

Alle klinischen und Polysomno-
grafieparameter verbessern sich
dhnlich und je signifikant gegen-
Giber der Kontrollgruppe sowohl mit
CPAP als auch mit NIV.

Einzige Ausnahmen sind hier Spiro-
metrie (FVC) und 6 MWD (leichte
Uberlegenheit von NIV).

Dropouts und Compliance waren
dhnlich bei CPAP und bei NIV.
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BMI >30 kg/m? und
Symptome der resp. Insuffizienz* & Ausschluss anderer Hyperkapnie relevanter Atiologien

2

BGA am Tag

Vv

PCO, 245 mmHg

N2

PCO, <45 mmHg &
HCO, >27 mmol/l

v

PCO, <45 mmHg &
HCO, <27 mmol/I

ERS Risikoklasse ll/IV \ \

ERS Risikoklasse Il

ERS Risikoklasse |

N

Poly(somno)graphie

\

CPAP & Titration PEEP
mit Ziel AHI <15/h*

ja
L
APtcCO, 210 mmHg im REM-Schlaf

ausgepragte
Gewichtsabnahme

—nein>

ja |

* Langzeit-0, zur Nacht, wenn SpO, <88 % trotz optimaler Therapie

» Abb.8 Therapiealgorithmus OHS [rerif].

gezeigt werden [126]. Sowohl CPAP als auch NIV senken das
PCO,; der dokumentierte Effekt fiir NIV ist jedoch am stérksten
[126].

Randomisierte Studien ohne Kontrollgruppe die CPAP mit
NIV direkt verglichen haben, kommen ebenfalls zu dem Resul-
tat, dass es keinen signifikanten Unterschied von CPAP und NIV
in den Aspekten Senkung des Tages-PaCO,, Verbesserung der
Tagesschlafrigkeit, Verbesserung der Lebensqualitit sowie
Therapieadharenz gibt (Tabelle Appendix OHS) [123,127].

Die Anwendung von Hybridbeatmungsmodi bei OHS erfolg-
te nur in einzelnen kleinen Fallserien und kann nicht generell
empfohlen werden [128-130].

\

Poly(somno)graphie
& nachtliche CO,-Messung

—

nachtliches PCO, 250 mmHg
oder PtcCO, 255 mmHg >10 min im Schlaf
oder APtcCO, 210 mmHg (mind. néchtl.
PtcCO, >50 mmHg)

OHS NIV-Follow-Up

oder Tag-PCO, 210 mmHg zur Nacht ] I— nein
nein 1
ja —dI
\I; Diagnostik/Behandlung
NIV & PEEP Titration entsprechend Leitlinie
mit Ziel der Normokapnie* ,Nicht erholsamer Schlaf*
v # mindestens ein Symptom
OHS CPAP-Follow-Up = Verschlechterung der Grunderkrankung

= Dyspnoe

= Belastungsintoleranz

= Schlafstérungen

= Tagesschlafrigkeit

= Polyglobulie

= CO, ass. Vasodilatation
= Zyanose

= Tachypnoe

= Tachykardie

7.3 Indikation und Therapie

7.3.1 Indikation

Fiir das OHS stehen 2 risikostratifizierte Therapiemodalitdten
von CPAP und NIV zur Verfiigung. Eine klare Uberlegenheit
eines Therapieverfahrens konnte bislang nicht gezeigt werden
[126]. Neben Adipositas, den klinischen Symptomen und dem
sicheren Ausschluss einer anderen zur Hyperkapnie fiihrenden
Grunderkrankung (z.B. COPD, neuromuskuldre Erkrankungen
0.A.), stellt die Blutgasanalyse die Basis der Diagnostik dar.
Hier hat sich ein erhéhtes Standard-Bikarbonat (HCO;) von
> 27 mmol/l als robuster Screeningparameter fiir das Vorliegen
einer moglichen néchtlichen Hypoventilation etabliert [124,
134,135]. Der Therapiealgorithmus (vgl. » Abb.8) orientiert
sich an den ERS-Risikoklassen [124] (Details sieche Appendix).
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OHS-Therapieeinleitung
ERS Risikoklasse [1-1V

2

r Tages PaCO, >45 mmHg _ nein—\l/

ja
CPAP - 1 h CPAP mit
[ <15 cmH,0 —ia> 8 cmH,0

. |

CPAP )
12 cmH.0 & nein— PCO, |4 mmHg
2
N i
ja
ja >4

A2l AHI>15/h oder

|
nein

N2

OHS CPAP-Follow-Up

% Wechsel auf NIV

» Abb.9 OHS-Therapieeinleitung [rerif].

Allen Patienten sollten MaBnahmen zur Gewichtsreduktion
inklusive Angebot eines bariatrischen Eingriffs angeboten wer-
den, da hierunter eine relevante Gewichtsreduktion, Verbesse-
rung des OHS, Reduktion des Schweregrads der Schlafapnoe
sowie Verbesserung des Gasaustauschs, Tagesschléfrigkeit und
Blutdruck nachgewiesen werden konnte [136].

7.3.2 Behandlungsalgorithmus

Der Behandlungsalgorithmus bei OHS sieht die primdre Thera-
pieeinleitung mit einer CPAP-Therapie vor, die sich beim Vorge-
hen mit dem Vorliegen einer Tageshyperkapnie von einer iso-
liert nachtlichen Hyperkapnie unterscheidet (vgl. » Abb.9).
Bei ausgepragter Tageshyperkapnie (PaCO, >55mmHg) kann
eine direkte Einleitung auf eine NIV-Therapie erwogen werden.

Wenn unter CPAP keine ausreichende Kontrolle der Hyper-
kapnie, nachtlichen Desaturationen oder eines begleitenden
Schlafapnoesyndroms (AHI >15/h oder AHI <15/h mit persis-
tierender Tagesmiidigkeit) zu erzielen ist, so kann ein Wechsel
auf eine NIV erfolgen (vgl. » Abb.7) [63], beziehungsweise bei
Normokapnie eine zusdtzliche begleitende nachtliche Sauer-
stoffgabe indiziert sein [122].

APtcCO, 210 mmHg im REM-Schlaf
oder Tag-PCO, 210 mmHgq zur Nacht

nachtliches PCO, 250 mmHg

&ja— oder PtcCO, 255 mmHg >10 min im Schlaf

oder APtcCO, 210 mmHg (mind. néchtl.
PtcCO, >50 mmHgq)

nein

J

mittlere
nachtliche
Sp0O,>88% &
AHI<15/h

nein ja
Diagnostik/Behandlung

entsprechend Leitlinie
,Nicht erholsamer Schlaf

keine CPAP/NIV
o Indikation

7.4 Follow-up

Das Follow-up der Therapie bei OHS unterscheidet sich im
Bezug auf die angewandte Therapie (CPAP oder NIV) (vgl.
» Abb.10). Weitere Details zu Kontrolluntersuchungen siehe
Kapitel 4.
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\l/ OHS Follow-Up \l/

OHS CPAP-Follow-Up OHS NIV-Follow-Up
’_nein nein>  IPAP+2 cmH,0
ia ja
% v S—
\ % Poly(somno)graphie
CPAP
ja APCO, <-20%/
N/ PCO, 248 mmHg:
CPAP IPAP mind. +2 cmH,0
-2 cmH,0 ja |
AHI 215%/h:
nein EPAP +2 cmH,0
A\ 4
nein /P

nein

A\ 4
Reevaluation nach
Therapiealgorithmus
OHS

<ja

nein nein

CPAP Auslassversuch
mit poly(somno)-
ja=> graphischer Kontrolle
und nachtlicher —>  OHS NIV-Follow-Up €—ja
CO,-Messung

nein
nein
\ 4
AN OHS Wechsel & Langzeit-0, zur Nacht

N
i[a/
\s

CPAP-Follow-Up auf NIV mit Ziel SpO, >88%

* Langzeit-O, zur Nacht, wenn SpO, <88 % trotz optimaler CPAP-Therapie

» Abb. 10 Follow-up bei OHS mit CPAP oder NIV-Therapie [rerif].
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8 Weani ng » Tab. 12 Wichtige Begriffsbestimmungen im Zusammenhang NIV
. . . ie CHRI.
F. Trudzinski, H.-]. Kabitz sowie

Begriffsbestimmung nicht-invasive Beatmung (NIV)

Sollte die NIV-Therapie iiber die Akutphase im Weaning hinaus CHRI-Risikopatienten z.B. COPD, NME, Sarkopenie, Post-
fortgefiihrt werden? Intensive-Care-Syndrom (PICS),
Adipositas, thorakorestriktive
Empfehlung Patienten mit vorbestehender NIV- neu Erkrankungen u.A.
Therapie der Weaning-Gruppe 1, 2 mit
CHRI und mit postakuter NIV (PoaNIV) akute NIV

im Weaning der Gruppe 3b sollten mit

= prdemptive NIV Ex-ante-Entscheidung zur NIV im
NIV aus dem Krankenhaus entlassen

Weaning bei Risikopatienten

werden.
= Rescue-NIV Einsatz der NIV bei drohend dekom-
Empfehlungs- EK pensiertem postakutem respiratori-
grad schem Versagen
Kcinsensus- Delphi-Abstimmung: 100% starker postakute NIV (PoaNIV) Initiierung der NIV im Weaning,
starke Konsens das Krankenhaus wird mit NIV
verlassen
Langzeit-NIV (LT-NIV) Einsatz der NIV bei CHRI (i. e. NIV
>3 Monate)
» Tab.11 Weaningkategorien, modifiziert nach [34, 137].
Schonhofer et al. 2019 Boles et al. 2007
Gruppe 1 einfaches Weaning Group 1 (einfaches Weaning)
Gruppe 2 schwieriges Weaning Group 2 (schwieriges Weaning)

Gruppe 3 prolongiertes Weaning
= 3al mit Extubation/Dekantilierung
= 3all ohne Dekaniilierung
= 3bl mit Langzeit-NIV ohne zusatzlichen Pflegebedarf Group 3 (prolongiertes Weaning)
= 3bll mit Langzeit-NIV und zusatzlichem Pflegebedarf
= 3cl erfolgloses Weaning mit Fortsetzung einer auBerklinischen invasiven Beatmung
= 3cll Tod

Beatmungsheim/AHB/Beatmeten-WG/Hauslichkeit
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ICU[IMC/WU|[Beatmungsstation

Klinik ; auBerklinisch

post-akute NIV
Rescue-NIV Gruppe 1, 2, 3b mit CRI >

vgl. Akut-NIV Leitlinie

praemptive NIV

Weaning
Rekandlierung
Reintubation

initial keine NIV End of life care

3cl/n
vgl. Leitlinie . Beendigung
prolongiertes Weaning Langzeit-NIV Auslassversuch

1
1
chronische respiratorische Insuffizienz

» Abb. 11 Einsatzmoglichkeiten NIV im Weaning (ICU: intensive care unit; IMC: intermediate care station; WU: weaning unit; AHB: Anschluss-
heilbehandlung) [rerif].
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Akut NIV Gruppe 1, 2, 3b I/lI
Weaning postakute NIV
\L > [PoaNIV]

Tages- \l/

Beatmungskontrolle
spatestens 4-8 Wochen nach AHB

s L

PCO, >52 mmHg

Tages-
PCO, >45 mmHg und
nachtlicher PCO,-Anstieg

Grunderkrankung fir
CHRI spezifizierbar?

bei definierter Grunderkrankung
—ja—>  Weitere Abklarung und Therapie
gem. Grunderkrankung

>10 mmHg I
nein
|
nein \l/
Gruppe1,2,3a,l \]/ Tages- L
PCO, >52 mmH
NIV-Auslassversuch &— 2 d
|
\l/ nein
Reevaluation nein J
nach 2-4 Wochen ja
\l/ Tages-
PCO, >45 mmHg und
Tages- I nachtlicher PCO,-Anstieg
PCO, >52 mmHg >10 mmHg
oder HCO, >27 mmol/| (Kontrolle ohne
NIV)
| ja A
nein ja
J N4
. Langzeit-NIV
keine NIV . . .
Therapie gem. Grunderkrankung —>  Diagnostik und Therapie gem. <
Grunderkrankung

» Abb. 12 Workflow-NIV nach Weaning [rerif].

8.1 Einleitung und Begriffsbestimmungen

Nach internationalem Standard werden 3 verschiedene Wea-
ning-Kategorien unterschieden [137]. Im deutschsprachigen
Raum wird die Gruppe 3 aufgrund der Prognoserelevanz in 3
Subgruppen unterteilt: besonderes Augenmerk wird hierbei
auf die Entlassung mit NIV gelegt (Gruppe 3b) [138]; siehe
»Tab.11. In der aktualisierten S2k-Leitlinie ,Prolongiertes
Weaning“ wird die Gruppe 3b zusédtzlich in Abhangigkeit von
der Notwendigkeit weiterer pflegerischer Unterstiitzung in 2
Untergruppen (3bl und 3bll) unterteilt [34].

Im Weaning kann die NIV an mehreren Stellen indiziert sein:
die unterschiedlichen Einsatzmdglichkeiten im Ubergangspro-
zess von der klinischen in die auRerklinische Versorgung sind
in » Abb. 11 dargestellt, eine Definition der verwendeten Be-
griffe findet sich in » Tab. 12. Die Fortfiihrung der NIV iber die
Akutphase im Weaning hinaus, soll sorgféltig gepriift und re-
evaluiert werden; dies gilt in Bezug auf

1. Indikation (Weaning-Gruppe 1, 2 und 3/Grunderkrankung)
2. Dauer (postakut vs. Langzeit vs. Beendigung)
3. Kontrollintervall (Beatmungskontrolle/ggf. Auslassversuch)

8.2 NIV in der intersektoralen Versorgung
nach Weaning

Es wurde eine strukturiere Literaturrecherche durchgefiihrt;
hierbei konnten keine relevanten Studienergebnisse eruiert
werden. Grundsétzlich qualifiziert jede der 3 Weaning-Gruppen
fiir den Einsatz der NIV. Hierbei ist zu beachten, dass auch Pa-
tienten der Weaning-Gruppen 1 und 2 eine NIV-Indikation im
Weaning haben kénnen. Eine vorbestehende Langzeit-NIV soll
im Weaning fortgefiihrt werden. Bei Patienten mit CHRI wird
die NIV als postakute NIV (PoaNIV) ab dem Zeitpunkt der Klinik-
entlassung zundchst fiir 3 Monate fortgefiihrt. Die PoaNIV soll
im Verlauf anhand einer Beatmungskontrolle beurteilt werden.
Hierbei wird tiber eine Fortfihrung der Therapie als LT-NIV oder
eine mogliche Beendigung der NIV Gber einen Auslassversuch
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entschieden (» Abb. 12). Die in dem korrespondierenden Algo-
rithmus vorgeschlagenen Grenzwerte erfolgen in Anlehnung an
Murphy et al. [139].

Wann besteht bei Patienten mit NME und Atemmuskelbeteiligung
die Indikation zur Tracheotomie?

Empfehlung Bei entsprechendem Patientenwunsch neu
9 Neuromuskuldre Erkrankungen kann eine Tracheotomie erfolgen,
wenn die NIV nicht toleriert wird oder
M. Boentert, H. Fuchs zielfiihrend ist, Kontraindikationen ge-
gen die NIV vorliegen, das nicht-invasi-
Sollte bei stabilen chronisch hyperkapnischen Patienten mit ve Sekretmanagement versagt oder die
Umversorgung auf eine NIV nach vori-

neuromuskuldren Erkrankungen eine Langzeit-NIV angewandt
bergehender invasiver Beatmung ge-

werden? scheitert ist.
Empfehlung Langzeit-NIV sollte Patienten mit neu Empfehlungs- EK
stabiler chronischer hyperkapnischer grad
Insuffizienz angeboten werden.
Konsensus- Delphi-Abstimmung: 95 % starker Kon-
Empfehlungs- B stirke sens
grad
Qualitat der Mortalitat (n=3) @000
Evidenz Lebensqualitat (n=1) @000 Welches Nachsorgekonzept ist nach Einleitung der auRer-
Konsensus- Delphi-Abstimmung: 95 % starker klinischen Beatmung angemessen?
starke Konsens
Empfehlung Je nach Schweregrad und Dynamik der neu
Grunderkrankung sollte die auBerklini-
sche Beatmung alle 3-12 Monate mit-
Wie haufig und auf welche Weise sollte bei Patienten mit NME tels Poly(somno)grafie, CO,-Monito-
eine Evaluation der Atemmuskelfunktion erfolgen? ring und Auslesen des Beatmungsge-
rats kontrolliert werden. Die Beat-
Empfehlung Je nach Grunderkrankung und Verlauf neu mungsparameter sind so zu titrieren,
sollte alle 3-12 Monate eine Bestim- dass unter Therapie CO,-Partialdruck,
mung der FVC und/oder des MIP sowie Sp0, und Apnoe-Hypopnoe-Index
eine Blutgasanalyse erfolgen. Bei einer zuverlissig normalisiert sind.
FVC<70% und/oder einem MIP
<60 cmH,0 ist eine weiterfiihrende Empfehlungs- EK
schlafmedizinische Diagnostik indi- grad
ziert. Zur frithzeitigen Erfassung einer . .
schlafbezogenen Hypoventilation soll- K(insensus— Delphi-Abstimmung: 95 % starker
te die diagnostische Poly(somno)grafie ZEE Konsens
mit einem CO,-Monitoring kombiniert
werden, vorzugsweise einer nicht-in-
vasiven transkutanen Kapnometrie und Welchen Stellenwert hat bei Patienten mit NME und Atem-
einer ndchtlichen oder frihmorgend- muskelbeteiligung das Sekretmanagement?
lichen BGA.
Empfehlung Bedingt durch die Atemmuskelschwa- neu
Emzfehlungs- EK che und/oder eine Parese des Glottis-
gra schlusses tritt beivielen NME im Verlauf
Konsensus- Delphi-Abstimmung: 95 % starker eine Husteninsuffizienz auf, sodass ein
starke Konsens angemessenes Sekretmanagement zur

Vermeidung von pulmonalen Kompli-
kationen unabdingbarist und haufig
parallel zur NIV-Einleitung in die Wege

Stellt eine krankheitsbedingte Schluckstérung eine Kontra- .
geleitet werden sollte.

indikation fiir die NIV-Einleitung dar?

Empfehlungs- EK
Empfehlung Das Vorliegen einer leichten bis mittel- neu grad
schweren Dysphagie stellt keine gene-
relle Kontraindikation gegen die NIV- Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Einleitung dar. Die NIV sollte bei beste- starke Konsens

hender Indikation auch Patienten mit
bulbarer ALS als Behandlungsversuch
angeboten werden.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi Abstimmung: 100 % starker
starke Konsens
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Wann besteht bei Patienten mit NME die Indikation zur Husten-
assistenz?

Empfehlung Unterschreitet der Hustenspitzensto neu
2701/min, sollten assistierte Husten-
techniken (manuell assistiertes Husten,
Air Stacking) oder die Versorgung mit
einem Gerat zur mechanischen Hus-
tenassistenz (mechanischer Insuffla-
tor/Exsufflator) erfolgen. Sollte der
HustenspitzenstoR nicht messbar sein,
begriindet ein klinisch schwacher Hus-
tenstol die Indikation, insbesondere,
wenn zusdtzlich eine tracheobronchi-
ale Sekretretention vorliegt.

Empfehlungs- EK
grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker
starke Konsens

Welchen Stellenwert hat die Palliativmedizin bei Patienten mit
fortgeschrittener NME und auBerklinischer Beatmung?

Empfehlung Bei auBerklinisch beatmeten Patienten neu
mit fortgeschrittener NME sollte nie-
derschwellig eine qualifizierte pallia-
tivmedizinische Mitbehandlung ange-
boten werden.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 95 % starker

starke Konsens

Gibt es eine Indikation fiir den Einsatz der elektrischen Phrenicus-
oder Zwerchfellstimulation bei Patienten mit NME und Atemmus-
kelbeteiligung?

Empfehlung Eine elektrische Zwerchfell- oder Phre- neu
nicusstimulation soll bei NME nicht
erfolgen.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

9.1 Einleitung

Neuromuskuldre Erkrankungen (NME) sind eine heterogene
Gruppe von Erkrankungen der Muskulatur, der motorischen
Endplatte oder des peripheren Nervensystems. Die einzelnen
Krankheitsbilder sind meist selten (<5/10000), die kumulative
Pravalenz aller NME betrdgt aber bis zu 160/100000 [140].
Zahlreiche NME gehen - vor allem bei schwerem Verlauf oder
in fortgeschrittenen Stadien - mit einer Beteiligung der Atem-
muskulatur einher. Fir diese Leitlinie ist es sinnvoll, zwischen

akuten Erkrankungen mit fulminantem Beginn (z.B. Guillain-
Barré-Syndrom (GBS) oder Poliomyelitis) und chronischen NME
mit langsamer oder rascher Progredienz zu unterscheiden. In
der letzteren Gruppe sind v.a. die Amyotrophe Lateralsklerose
(ALS) und die Muskeldystrophie Duchenne (DMD) zu nennen,
deren Verlauf und Prognose wesentlich von der Atemmuskelbe-
teiligung geprdgt sind. Ursache einer inspiratorischen Atem-
muskelschwache ist die i.d.R. meist bilaterale Zwerchfellpare-
se. Wahrend beim GBS oder schwerer Polio die akute respirato-
rische Insuffizienz meist schon kurz nach Erkrankungsbeginn
im Vordergrund steht, entwickelt sich bei den chronisch-pro-
gredienten NME zuerst eine rein schlafbezogene Hypoventilati-
on, spater eine CHRI [141, 142]. Viele NME gehen zusétzlich mit
einem erhohten Risiko fiir eine obstruktive Schlafapnoe einher
[143-145], was bei der Titration einer NIV zu beachten ist. Die
Atemmuskelbeteiligung tritt bei unterschiedlichen NME mit va-
riabler Haufigkeit, Schwere und Dynamik auf. Sie ist wesentlich
fiir Symptomlast, gesundheitsbezogene Lebensqualitdt, Morbi-
ditat, Komplikationsrisiken und Lebenserwartung. Insbesonde-
re fir Patienten mit rasch verlaufenden chronischen NME dient
die NIV bei vorhandener Indikation nicht nur der Symptomkon-
trolle, sondern stellte auch eine wesentliche MaRnahme zur
Verliangerung der Uberlebenszeit dar. Eine Ubersicht der unter-
schiedlichen Krankheitsbilder zeigt » Tab. 13.

9.2 Diagnostik

Eine Basisdiagnostik sollte in regelmaRigen Abstanden erfolgen
(je nach Grunderkrankung und klinischem Verlauf alle 3-12
Monate). Neben der gezielten Anamnese und Untersuchung
(Orthopnoe, paradoxe Atmung) ist apparativ mindestens die
Messung der Vitalkapazitdt (VC) erforderlich, idealerweise in
sitzender und in flach liegender Position. Ein kérperlagebezo-
gener Abfall (positional drop) der VC von 15-25 % zwischen Sit-
zen und Liegen weist auf eine bilaterale Zwerchfellschwache hin
[146,147]. Eine VC <70 bzw. <40% des Sollwertes pradiziert
eine schlafbezogene Atmungsstérung bzw. eine Hyperkapnie
im Schlaf [148,149]. Hohere VC-Werte schlieRen eine schlafbe-
zogene Hypoventilation nicht unbedingt aus, wenn sie aus-
schlieBlich im Sitzen gemessen wurden.

Die Bestimmung des maximalen inspiratorischen Mundver-
schlussdrucks (MIP) kann die VC ergdnzen [150-152]. Bei
Mundschlussparese kann alternativ der maximale nasale Inspi-
rationsdruck (sniff nasal inspiratory pressure, SNIP) gemessen
werden [153,154]. Die arterielle oder kapilldre Blutgasanalyse
ist geeignet, das chronische hyperkapnische Atemversagen
nachzuweisen. Bei noch normwertigem pCO, begriindet auch
ein erhéhter Basenilberschuss den Verdacht auf eine schlafbe-
zogene Hypoventilation [155-157].

Entscheidend fiir die Aussagekraft der weiterfiihrenden Di-
agnostik im Schlaflabor ist es, die Polygrafie oder Polysomno-
grafie (PSG) mit einem transcutanen CO,-Monitoring zu verbin-
den [41,158-160]. Die Pulsoxymetrie allein ist bei Patienten
mit NME nicht geeignet, eine schlafbezogene Hypoventilation
auszuschlieBen [158,161].
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» Tab.13 Neuromuskuldre Erkrankungen mit Atemmuskelschwache: muskuldre und kardiorespiratorische Besonderheiten.

Krankheitsbild Atemmuskel- Beginn ventilatorische
beteiligung Insuffizienz

Muskeldystrophie Duchenne St 14.-18.Lj.

Muskeldystrophie Becker-Kiener ++ ab 40.Lj.; spatim Verlauf

Gliedergrteldystrophien +[++ sehrvariabel, 15.-70. Lj.

(Limb girdle muscular dystrophies, LGMD)

fazioskapulohumerale Muskeldystrophie +[++ ab 40.L1j.; jedoch eher selten

(FSHD)

myotone Dystrophie Typ | W ab 40.L1j., sehr variabel, selten
zentrale Atemantriebsstorung

myotubuldre Myopathie +[++ variabel, stabil ab 20.Lj.; selten

(Nemaline) Ateminsuffizienz

Glykogenose Typ Il s friih Zwerchfellparese, Verlauf

(M. Pompe; adulte Form) sehr variabel, da verschiedene
Mutationen

mMitochondriale Myopathien + ZNS-Beteiligung, sehr selten
Ateminsuffizienz

SMA +++ ab Geburt

SMA IIl/SMA Il +ht 1.-5.1j./15.-30.1j.

amyotrophe Lateralsklerose ++ 0-5 Jahre nach Beginn

Post-Polio-Syndrom

selten (<5% aller PPS-Falle)

Literatur

Eagle etal., 2002 [178]
Bach, 2002 [179]

Bayduretal., 2000 [180]

Runte etal.,2019[181]

Nugentetal., 2002;

Campbell et al., 2004;
Monteiro et al., 2013;
Akamine etal., 2014 [182-185]

Falga-Tirado et al., 1995;
Jungbluth et al., 2001 [186, 187]

Mellies et al., 2005;
Sayeedetal.,2015[188, 189]

Clayetal., 2001; Yuan et al., 2009;
Grayetal., 2013 [190-192]

Bachetal., 2000; Hardart et al.,
2002; Gray etal., 2013 [192-194]

Mellies et al., 2004 [195]
s. Literaturangaben im FlieBtext

Bach et al., 1989; Barle et al., 2005;

9.3 Indikation

Die Indikation zur Einleitung einer NIV bei Patienten mit NME
besteht, wenn eine CHRI am Tag oder Nacht mit einem PaCO,/
PtcCO, >45 mmHg bestétigt ist. Voraussetzung fiir die Indikati-
onsstellung ist das Vorliegen von Symptomen der Hypoventila-
tion mit einer Reduktion der Vitalkapazitdt <70% Soll oder MIP
<60cmH,0 [162-164].

Eine invasive Langzeitbeatmung ist auf Basis eines entspre-
chenden Patientenwunsches dann indiziert, wenn die NIV nicht
(mehr) toleriert wird, trotz maximal ausgereizter Gerdteeinstel-
lungen keine Normoventilation mehr zu erreichen ist, Kontrain-
dikationen gegen die NIV vorliegen, das nicht-invasive Sekret-
management versagt oder die Umversorgung auf eine NIV
nach voriibergehender invasiver Beatmung gescheitert ist
[165] (vgl. » Abb.13).

9.4 Durchfithrung und Follow-up

Die Therapieeinleitung sollte unter poly(somno)grafischer und
kapnometrischer Kontrolle erfolgen [166]. Modus der Wahl ist
eine druckkontrollierte, zeit- und volumengesteuerte Beat-
mung [167]. Die Beatmungsparameter sind so zu titrieren,
dass unter Therapie pCO,, SpO, und Apnoe-Hypopnoe-Index
normalisiert sind. Eine zusdtzliche Sauerstoffgabe ist nur dann

Gillis-Haegerstrand et al., 2006
[196-198]

indiziert, wenn eine rechtfertigende pulmonale Begleiterkran-
kung vorliegt oder wenn trotz optimierter Gerdteeinstellungen
die mittlere SpO, 88% unterschreitet [122,166]. Bei der Mas-
kenauswabhl ist relevant, dass bei Vorliegen einer Mundschluss-
schwéche eine Nasenmaske entweder ungeeignet ist oder mit
einem Kinnband kombiniert werden muss. In den meisten Fal-
len ist daher primar eine Mund-Nasen-Maske zu bevorzugen.
Ein automatischer EPAP kann erwogen werden, wenn bei ko-
morbidem OSAS mittels festem EPAP keine hinreichende Re-
duktion des AHI zu erreichen ist oder ein hoherer endexspirato-
rischer Fixdruck nicht toleriert wird. Die druckkontrollierte Be-
atmung kann optional um eine Volumenvorgabe ergdnzt wer-
den. Hierzu gibt es bislang nur wenig Evidenz; méglicherweise
kann durch die zusatzliche Volumensteuerung eine weitere
Verbesserung des Gasaustausches, der AHI und der Therapie-
adhédrenz erreicht werden [168, 169]. Fir die lebenserhaltende
Beatmung tiber mehr als 16 Stunden am Tag miissen 2 Beat-
mungsgerdte mit entsprechender Zulassung verordnet werden
(GKV-Hilfsmittel-Nr. 14.24.12.x).

Neuere Studien belegen, dass auch Patientinnen mit bulba-
rer ALS hinsichtlich der Uberlebenszeit von einer lingerfristigen
NIV profitieren [170, 171], sodass ein Behandlungsversuch im-
mer angeboten werden sollte. Voraussetzung eines hohen The-
rapienutzens ist die regelmdRige Verwendung der NIV {ber
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FVC <70% vom Soll oder MIP <60 cmH,0O
und Symptome der chronischen hyperkapnischen respiratorischen Insuffizienz oder Atemmuskelschwache”

# mindestens ein Symptom \l/
= Verschlechterung der BGA am Tag
Grunderkrankung
= Dyspnoe \]/
= Belastungsintoleranz - .
>
= Schlafstérungen Ja R0 ECSnlulaly nemn \l/
= Tagesschlafrigkeit
= Polyglobulie diagnostische Poly(somno)graphie
= CO, ass. Vasodilatation & nachtliches CO,-Monitoring
= Zyanose
= Tachypnoe \]/
= Tachykardie
4 achtliches PtcCO, 250mmH
q q q B nacntliches Ftc =2oUmmHg
siehe Flowchart NIV-Einleitun & a 2
\l/ g S ! oder APtcCO, 210 mmHg*
*Anstieg des PtcCO, im Schlaf
gegeniiber dem Ausgangswert nelin
NIV durchfiihrbar? im Wachzustand J

individuelles Behandlungsziel erreicht?
Sekretmanagement maglich?

nein j

Zustimmung zur

Reevaluation im Intervall

| Tracheotomie? |

ja

Langzeit-NIV und regelmaRige
Beatmungskontrollen
Anpassung der Gerdteparameter

J/ n\elli/n ¢

palliative Therapie

ja

invasive Langzeitbeatmung

» Abb. 13 NIV-Indikationsstellung neuromuskuldre Erkrankungen (NME) [rerif].

mindestens 4 Stunden pro Nacht [172-174]. RoutinemaRige
Verlaufskontrollen der auRerklinischen Beatmung sollten, ab-
hdngig vom Erkrankungsprogress, alle 3-12 Monate erfolgen
und eine Poly(somno)grafie mit suffizientem CO,-Monitoring
umfassen. Gltekriterien einer erfolgreichen Therapie sind ne-
ben der Adharenz die langfristige Normalisierung von néchtli-
chem CO,, SpO, und AHI. Speziell bei NME ist das Erreichen die-
ser Behandlungsziele fiir die Gesamtprognose bedeutsam
[175-177].

Die Transition jugendlicher Patienten mit NME in die Er-
wachsenmedizin stellt eine groRe interdisziplindre Herausfor-
derung dar. Dies gilt besonders, wenn eine auBerklinische Beat-
mung bereits etabliert ist oder zeitnah eingeleitet werden
muss.

9.5 Therapieeffekte

In zahlreichen prospektiven Beobachtungs- und retrospektiven
Studien sowie in einer randomisiert-kontrollierten Studie [25]
konnten positive Therapieeffekte der NIV sowohl im kurzfristi-
gen als auch im langfristigen Verlauf belegt werden. Die meis-
ten dieser Studien bezogen sich dabei auf spezielle Krankheits-
bilder und fokussierten auf einzelne Endpunkte wie respiratori-
sche Parameter, Atemarbeit und Energiebilanz, Schlafqualitat,

gesundheitsbezogene Lebensqualitdt, Haufigkeit respiratori-
scher Komplikationen und Uberlebenszeit (s. Appendix).

10 Padiatrie
H. Fuchs
Empfehlung Die Indikation zur NIV im Kindesalter neu
sollte bei klinischen Symptomen fir bei
chronisch respiratorischer Insuffizienz
(wie z.B. Leistungsknick, Gewichtsver-
lust, Tagesmiidigkeit, rezidivierende
pulmonale Infektionen, Tach(dys)
pnoe, Schnarchen) und/oder durch
Poly(somno)grafie gestellt werden.
Eine HNO-arztliche Evaluation und ggf.
Therapie sollte immer vor Einleitung
einer NIV/CPAP erfolgen.
Empfehlungs- EK
grad
Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker
starke Konsens
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Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
starke

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
stdrke

Empfehlung

Empfehlungs-
grad

Konsensus-
starke

= Kinder mit NIV/CPAP sollten mit
Pulsoxymeter und fakultativ EKG
Gberwacht werden.
= Die kontinuierliche Uberwachung
des PCO; soll nurin Ausnahmefal-
len erfolgen.
= Beilebenserhaltender Beatmung
>16hist ein Backup-Beatmungs-
Gerdat notwendig.
Bei kleinen und hilflosen Kindern mit
lebenserhaltender Beatmung ist die
kontinuierliche Anwesenheit einer
Person zur Uberwachung notwendig.

EK

Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Konsens

= Langzeitbeatmete Kinder sollten
vorzugsweise im hauslichen Um-
feld vorsorgt werden.
= Ersteinstellung und Kontrollen
sollten in Zentren mit hoher Ex-
pertise (z.B. pad. Pneumologien,
pad. Intensivstationen) fiir haus-
liche Beatmung erfolgen.
3-, 6- oder 12-monatige Kontrollen in
einem Zentrum flr Langzeitbeatmung
im Kindesalter sind notwendig, um die
Beatmungsparameter an die Verande-
rung der Physiologie durch Wachstum
anzupassen und (Anpassungen der Be-
atmungseinstellungen, Sekretmanag-
ment und Interfaces, ggf. mit Polysom-
nografie) oder Weaningfahigkeit zu
beurteilen.

EK

Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Konsens

Langzeitbeatmete Kinder bendtigen
alle 3-12 Monate eine Kontrolle und
Anpassungen der Beatmungseinstel-
lungen, Sekretmanagment und Inter-
faces. Diese beinhaltet oft eine nachtli-
che Poly(somno)grafie inkl. ndchtli-
chem pCO,.

Ersteinstellung und Kontrollen sollten
in Zentren mit hoher Expertise (z. B.
pdd. Pneumologien, pad. Intensiv-
stationen) fur hdusliche Beatmung
erfolgen.

EK

Delphi-Abstimmung: 100 % starker
Konsens

neu

neu

neu

Empfehlung Bei Verbesserung der respiratorischen neu

Insuffizienz sollte die Indikation fiir
NIV/CPAP tiberpriift werden und ggf.
die Langzeitbeatmung beendet wer-
den.

Invasive Beatmung sollte erwogen
werden, wenn der Gasaustausch unter
NIV nur unzureichend gebessert wer-
den kann.

Empfehlungs- EK
grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker
starke Konsens

10.1 Einleitung

Die Zahl der mit einer Langzeitbeatmung versorgten Kinder
und Jugendlichen hat in den vergangenen Jahren kontinuierlich
zugenommen [199]. Zugrunde liegende Erkrankungen, bei de-
nen es im Kindesalter zur CHRI kommen kann, unterscheiden
sich von den Erkrankungen der erwachsenen Patienten und
sind oft komplex; die haufigeren sind in » Tab. 14 genannt.

10.2 Wie wird bei Kindern die Indikation fiir
hausliche NIV gestellt?

Eine Indikation zur NIV ergibt sich meist aus der klinischen Pra-
sentation des Kindes: Typische Symptome der behandlungsbe-
dirftigen CHRI sind bei alveoldrer Hypoventilation z.B. Kopf-
schmerzen, Tagesmidigkeit, Gewichtsabnahme oder bei ob-
struktiven Atemwegserkrankungen lautes Schnarchen ohne/
mit Apnoen, unruhiger Schlaf, zusammen mit Leistungsknick
oder Konzentrationsstdrungen, aber auch Ruhestridor oder
Dyspnoe/Belastungsdyspnoe. Auch hoher Blutdruck, pulmona-
le Hypertension, Enuresis, ADHS und sonstige Verhaltensauffal-
ligkeiten kdnnen Symptome einer schlafbezogenen Atemsto-
rung darstellen. Die Symptome einer schlafbezogenen Atem-
storung kénnen beispielsweise systematisch durch standardi-
sierte Fragebdgen wie den SRBD-PSQ erfasst werden [200-
208].

Bei Vorliegen von schlafbezogenen Atmungsstérungen soll-
te bei Kindern immer eine Obstruktion der oberen Atemwege
durch Adenoide und/oder Tonsillenhyperplasie und ggf. auch
der tieferen Atemwege z.B. durch Laryngomalazie oder auch
Tracheomalazie ausgeschlossen bzw. diese zundchst behandelt
werden [203]. Dies gilt auch fiir schlafbezogene Atemstérun-
gen bei neuromuskuldren oder Lungenparenchymerkrankun-
gen, da Obstruktionen im Bereich der Atemwege auch hier die
Atemstorung verschlechtern kénnen (vgl. » Tab. 16).

Wenn maoglich sollte bei Symptompersistenz trotz Behand-
lung der Atemwegsobstruktion die Beurteilung des Gasaus-
tauschs durch eine Tages-BGA sowie eine Poly(somno)grafie er-
folgen, da die Atemstdrungen sich im Schlaf aufgrund des redu-
zierten Muskeltonus im REM-Schlaf starker manifestieren [203,
209]. Bei Patienten mit Risikofaktoren fiir CHRI, wie z. B. neuro-
muskuldre Patienten, aber auch bei Patienten mit hohem Risiko
fir Atemwegsobstruktionen wie Down-Syndrom oder Mittel-
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» Tab.14 Erkrankungen im Kindesalter, die zu einer CHRI fiihren
kénnen.

zentrale Atemregulationsstorungen

= kongenitales zentrales Hypoventilationssyndrom (CCHS-Syn-
drom); ROHHAD-Syndrom

= erworbene Hirnstammaffektionen (z. B. nach Tumor, Trauma,
Blutung oder Enzephalitis)

= degenerative Erkrankungen mit Beteiligung des Hirnstamms

= Stenosen des kraniozervikalen Ubergangs (u.a. Arnold-Chiari-
Malformation) und Wirbelsdule (Syringomyelie)

restriktive Ventilationsstérungen

= neuromuskuldre Erkrankungen (Spinale Muskelatrophien Typ I-
IIl, SMARD, Muskeldystrophien u.a. M. Duchenne, Central-Core-
Myopathie, Nemalin-Myopathie, myotone Dystrophie, andere
kongenitale Myopathien, HSMN)

= Mitochondriopathien

= hohe Querschnittsyndrome (u.a. nach Trauma, Blutung, Ischa-
mie, Tumor, Meningomyelozele, transverser Myelitis)

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

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

= McCune-Albright-Syndrom

Lungenparenchymerkrankungen

= bronchopulmonale Dysplasie

= Lungenhypoplasie (u.a. nach Zwerchfellhernie, Potter-Sequenz,
Omphalozele, Thoraxerkrankungen, Lungenfehlbildungen)

= Mukoviszidose

= Defektzustdnde nach ARDS, Pneumonie, kardialen Erkrankungen

= angeborene und erworbene interstitielle Lungenerkrankungen

obstruktive Schlafapnoe und obstruktive Hypoventilation

= alimentdre Adipositas per magna

= Prader-Willi-Syndrom

= Gaumensegel-Dysfunktion

= Tonsillenhyperplasie

= Laryngomalazie

= Tracheomalazie

= Makroglossien (z.B. Down-Syndrom, Beckwith-Wiedemann-
Syndrom)

= Speicherkrankheiten (z. B. Mukopolysaccharidose)

= syndromale Erkrankungen mit kraniofazialen Fehlbildungen mit
und ohne Mittelgesichtsfehlbildungen (z. B. Apert-Syndrom;
Crouzon-Syndrom, Pfeiffer-Syndrom, Muenke-Syndrom,
Saethre-Chotzen-Syndrom, Goldenhar-Syndrom usw.)

= Unterkieferhypoplasie (z.B. Pierre-Robin-Sequenz; Treacher-
Collins-Syndrom; Stickler-Syndrom)

= Lippen-Kiefer-Gaumenspalten vor und nach Operation

= Kinder mit komplexen neurologischen Erkrankungen (z. B.
Zerebralparese)

gesichtshypoplasie, sollte die Poly(somno)grafie bereits als
Screening in regelméRigen Abstdnden erfolgen, um die respira-
torische Insuffizienz vor Eintreten von Symptomen zu erkennen
und zu behandeln [202,203,208,210]. Das Screening auf
schlafbezogene Atemstérungen durch Poly(somno)grafie er-
folgt bei Patienten mit neuromuskularen Erkrankungen meist
in Abhangigkeit von Lungenfunktion inkl. Peak-cough-flow-
Messung, wobei die Messung aufgrund der eingeschrankten

Compliance oder Schwere der Grunderkrankung oft nicht ge-
lingt.

Verschiedene Grenzwerte des Gasaustauschs in der Poly-
somnografie, ab denen bei Kindern NIV/CPAP initiiert werden
sollen, sind in Leitlinien publiziert; groRere Studien, die deren
Richtigkeit tberpriifen, fehlen im Kindesalter (vgl. » Tab.15
und » Abb. 14).

10.3 Wie wird bei Kindern die NIV eingestellt?

Es gibt keine Studien zur richtigen Einstellung der dauerhaften
NIV bei Kindern. Herausforderungen sind die Toleranz von Beat-
mung zu erreichen, die Schwierigkeiten des Kindes das Beat-
mungsgerdt zu triggern, sowie dem wechselnden Beatmungs-
bedarf im Tagesverlauf bzw. bei interkurrierenden Infektionen
gerecht zu werden.

In der Regel werden zentrale Atemregulationsstérungen,
restriktive Lungenerkrankungen und Lungenparenchymerkran-
kungen bei Kindern durch muskelentlastende Beatmung (mus-
cle unloading) behandelt [169, 211, 212]. Unter entlastender
Beatmung versteht man NIV, die die Atemarbeit stark senkt.
Am stdrksten entlastend erscheint ein Modus mit fixierter Inspi-
rationszeit (aPCV) mit Backup-Atemfrequenz im Bereich der
Spontanatemfrequenz. Im Schlaf lassen sich die Patienten
dann eher bei richtiger Einstellung vom Gerat kontrolliert beat-
men und die Spontanatmung sistiert. Im Wachzustand triggert
der Patient die einzelnen Atemziige (vgl. auch » Tab.17).

Atemwegsobstruktionen werden durch CPAP behandelt. Bei
reinen Atemwegsobstruktionen verbessert eine Druckunter-
stlitzung der Atemziige mit oder ohne Backupfrequenz den
Gasaustausch nicht [202, 205, 206].

10.3.1 Befeuchtung

Bei Kindern mit Hustenschwdche und damit verbundenen
Schwierigkeiten Sekret abzuhusten, ist eine aktive Befeuchtung
mit beheizten Beatmungsschlduchen nachts und soweit mog-
lich auch am Tag indiziert [204,213]. An mobilen Gerdten
kann zeitweise z.B. bei Transporten ein Heat-moisture-ex-
change (HME)-Filter benutzt werden. Bei Kindern ohne Husten-
schwéche kann eine weniger effektive in das Beatmungsgerat
integrierte Befeuchtung beziehungsweise ein HME-Filter aus-
reichend sein.

10.3.2 Beatmungsgerdte

Muskelschwache Kinder kdnnen aufgrund ihrer geringen inspi-
ratorischen Volumina einige Beatmungsgerate nicht selbst-
standig triggern. Deshalb sollten nur speziell fiir Kinder zuge-
lassene und Gerdte mit sehr sensiblem Trigger eingesetzt wer-
den. Im Rahmen von Infektionen sind ggf. hdhere Beatmungs-
driicke und Frequenzen notwendig [203, 204].

10.3.3 Interface

Als Interface werden im Kindesalter nasale Masken bevorzugt
[203,214,215]. Bei Sduglingen und Kleinkindern kénnen alter-
nativ nasale Prongsysteme eingesetzt werden, die den Druck
auf die Stirn ableiten und damit weniger zur Mittelgesichts-
hypoplasie fihren. Full-Face-Masken kommen nur in Einzelfdl-
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» Tab. 15 Indikationen fiir die Behandlung der chronisch respiratorischen Insuffizienz im Kindesalter.

Erkrankung/Leitlinien-

gremium

spinale Muskelatrophie
(SMAI)

American SMA family
association

DMD Care Considera-
tions Working Group
Specialty Article

BTS paediatric sleep
disorders Guideline
Development Group

British Thoracic Society
guideline for respira-
tory management of
children with neuro-
muscular weakness

ERS statement on
obstructive sleep
disordered breathing
in 1- to 23-month-old
children

klinische Prasentation Blutgase
am Tag
paradoxe Atmung PaCo,
>3 pulmonale Infektionen/Jahr mit >45mmHg
Hospitalisierung (einmalig)
Gedeihstorung, Tagesmiidigkeit
Verhaltensauffalligkeiten, Lern-
probleme
Sp0,<95%
PaCoO,
>45mmHg

Schnarchen, laute inspiratorische
Seufzer, vermehrte Atemanstren-
gungen, Uberstrecken des Kopfes,
Mundatmung, trockener Mund,
Durst, Mundgeruch
Ruhelosigkeit, wiederholtes Auf-
wachen, Miidigkeit beim Aufwa-
chen, Tagesmiidigkeit, Konzentra-
tionsstérungen, Verhaltensauf-
falligkeiten, Erstickungsanfalle

im Schlaf, morgendliche Kopf-
schmerzen, Verschlechterung
einer Epilepsie, schlechtes Gedei-
hen, Rechtsherzbelastung

Risiko fiir Atemversagen:
Verdnderung in der Stimmstarke,
Sabbern, Hustenschwache, Ver-
schlucken, Gewichtsabnahme,
OSAS, Schnarchen mit Arousel.
Tageshypoventilation, Kopf-
schmerzen, Schwindel, Dyspnoe,
Tachykardie, Schwitzen,
Vasokonstriktion, Vasodilatation,
Mudigkeit, Angst

A: Schnarchen, laute Atemgerdu-
sche, Apnoen, unruhiger Schlaf,
Mundatmung, nachtliches Auf-
wachen.

B: ALTE/Brue-Ereignisse
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Polysomnografie Literatur
Hypoventilation: Sansone
PaCO,>50mmHg in mehrals 25 % der etal., 2015
Schlafzeit [208]

oder

PaCO,>55mmHg =10 Minuten

oder

Anstieg PaCO,>10mmHg auf >50 mmHg
fir>10 Minuten

obstuktive Schlafapnoe:

A: Schnarchen, angestrengte Atmung,
Tagesschlafrigkeit oder Verhaltensauf-
falligkeiten plus

B: >1 obstruktive, gemischte Apnoe oder
Hypopnoe pro Stunde

oder

obstruktive Hypoventilation von >25 %
der Schlafzeit mit PaCO, >50 mmHg in
Assoziation mit Schnarchen, Abflachung
der nasalen Atemdruckkurve, oder para-

doxer Atembewegung

AHI>10/h Birnkrant
>4 5p0,-Abfille <92% etal., 2010
SpO,-Abfille >4 % der totalen Schlafzeit [200]
Patienten ohne Komorbiditaten: Evans et al.,
AHI (siehe unten) 2023 [202]
Patienten mit Komorbiditaten

AHI plus (TC) oder >25 % Schlafzeit mit

PaCO,>50mmHg

VC<60% Soll; weitere Hull et al.,
Abkldrung im Schlaflabor 2012 [204]
Patienten ohne Komorbiditdten: Kaditis et al.,

AHI>1/h 2017 [205]
Patienten mit Komorbiditdten:

Mild: AHI 1-5/h; moderat: AHI 6-10/h;

schwer: AHI>10/h

Pierre Robin sequence Down syndrome:

McGill Sattigungs-Score >2

Mucopolysaccharidosis:

Sauerstoff-Entstattigungs-index (24 %)

oder Himoglobin-Index >4

Episoden mit Sp0O,<95% (h-1)
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» Tab.15 (Fortsetzung)

Erkrankung/Leitlinien-
gremium

Obstructive sleep
disordered breathing
in 2- to 18-year-old
children: diagnosis and
management

ERS statement on

klinische Prasentation Blutgase Polysomnografie Literatur
am Tag
A: Hypertonie A: AHI>5 episodes-h-1 unabhdngig Kaditis et al.,
B: pulmonale Hypertension von einer Grunderkrankung. Niedrigere 2016 [206]
C: ZNS-Symptome: Tagesschlafrig- Werte
keit, Hyperaktivitat, Aufmerk- z.B. AHI 22 episodes-h—-1 und/oder der
samkeitsstorungen, kognitive obstruktive Apnoe-Index >1 episode-h-1
Dysfunktionen wurden genauso angewandt.
D: Verhaltensauffalligkeiten B: Bei AHI 1-5 episodes-h—1 war die
E: Enuresis, Wachstumsverzoge- Behandlung besonders erfolgreich bei
rung Vorliegen von kardialen oder ZNS-Erkran-
F: verminderte Lebensqualitdt kungen, Einndssen, Wachstumsstorun-
gen, geringer Lebensqualitat oder Risiko
ftir SDB.
Der Effekt auf Tagesmiidigkeit, Hyper-
aktivitdat, kognitiven Defiziten, ist nur
maRig und vor allem von der Starke der
Symptome vor Therapie abhdngig.
C: Bei hohem klinischen Verdacht auf
OSAS kann auch ohne Polysomnografie
durch alternative Verfahren eine Therapie
indiziert werden.
Minimum SpO, <90 % Faurouxetal.,
Maximal PtcCO, >50 mmHg 22 % der 2022 [203]

paediatric long-term
noninvasive respiratory
support

len zum Einsatz wenn eine hohergradige Obstruktion der Atem-
wege vorliegt die hohen CPAP erfordert, der aufgrund der Le-
ckagen nicht (iber eine nasale Maske aufgebaut werden kann
[214]. Das Angebot an konfektionierten Nasenmasken fiir
Sduglinge, Kleinkinder und Kinder hat sich deutlich verbessert.

In begriindeten Einzelfdllen, z.B. bei Gesichtsdeformitéten,
ist die Anfertigung einer Individualmaske hilfreich. Das Risiko
der Entwicklung einer Mittelgesichtsdeformation ist bei Mas-
ken mit hohem Anpressdruck erhoht. Kleinkinder, aber auch
Kinder mit Muskelerkrankungen und Immobilitdt, konnen sich
die Beatmungsmaske im Notfall (Geratefehlfunktion, Strom-
ausfall, Ubelkeit/Erbrechen) nicht selbststindig abnehmen.
Die Kinder miissen deshalb lickenlos Giberwacht werden [213].

10.4 Welches Monitoring ist bei Kindern wahrend
der NIV notwendig?

AuBerklinisch beatmete Kinder sollen ein Pulsoxymeter zur Ver-
fligung haben. Sie sollten in Zeiten mit Beatmung, in denen sie
nicht unmittelbar beobachtet sind, hiermit kontinuierlich iber-
wacht werden [203, 204, 213]. Fehlalarme und ungenaue Mes-
sungen infolge von Bewegungsartefakten oder schwacher
Durchblutung kénnen durch die Verwendung von geeigneter
Klebesensoren/Abdecken des Sensors mit Schaumstoffbandern
und einem Pulsoxymeter mit einer artefaktminimierenden
Technik reduziert werden.

Aufzeichnungszeit

Zeit mit SpO, <90% =2 % der Aufzeich-
nungszeit

Zeit mit PtcCO, >50 mmHg 3 % der
Aufzeichnungszeit
Sauerstoff-Entsdttigungs-Index>1,4/h
AHI>10/h

» Tab.16 Einteilung des OSAs im Kindesalter [202].

OSA Schweregrad  AHI (Alter <16 Jahre)  AHI (Alter 216 Jahre)
mild OAHI21und <5 OAHI 25-15
moderat OAHI25und <10 OAHI>15-30
schwer OAHI>10 OAHI 230

zentrale Schlaf- CAHI 25

apnoe-Kriterien

AHI: Apnoe-Hypopnoe-Index, CAHI: zentraler Apnoe-Hypopnoe-Index,
OAHI: obstruktiver Apnoe-Hypopnoe-Index

Bei direkter Beobachtung kann die Messung der Sauerstoff-
sdttigung bedarfsweise erfolgen und HandlungsmaRnahmen
entsprechend des Oxymeter-Feedback-Protokolls eingeleitet
werden [216] (vgl. » Tab.18).

Bei relativ instabilen Patienten kann das Monitoring durch
das EKG erweitert werden. Die Messung ist zuverldssiger und
weniger anféllig fir Artefakte. Ein kombiniertes Monitoring
mit Pulsoxymetrie und EKG ist auch zu empfehlen, wenn die
Alarme des Beatmungsgerdts zum Beispiel aufgrund von zu
hdufigen Fehlalarmen bei hohen Leckagen (z.B. bei Verwen-
dung von Prongs) sehr weit gefasst werden oder sogar stumm
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» Tab.17 Besonderheiten der Beatmungseinstellung bei Kindern.

zentrale Atemregulationsstérungen, restriktive Lungen-
erkrankungen, Lungenparenchymerkrankungen

NIV (entlastende Beatmung)

Interface nasale Maske/nasale Prongs bei Sduglingen/Kleinkindern
(cave: Mittel-gesichtshypoplasie bei nasalen/Full-Face-Masken);
anderes Interface nurin Sondersituationen
Befeuchtung aktiv bei Hustenschwéche (z.B: neuromuskuldren Patienten)
Modus vorzugsweise druckkontrollierter Modus mit fixierter Inspira-

Backup-Frequenz

tionszeit (Ti); ggf. druckunterstiitzter Modus (PSV) (selten mit
Volumengarantie oder Mindestvolumen)

im Bereich der (physiologischen bzw. tatsdchlichen) Spontan-
atemfrequenz

Atemwegsobstruktion

CPAP

Full-Face-Maske/nasale Maske/Prongs
bei Sduglingen/Kleinkindern in Abhan-
gigkeit der Leckage

passiv (aktiv bei assoziierter Schluck-
storung)

CPAP

PIP Titration mit Ziel Normoventilation -
(PCO,35-40 mmHg)
PEEP neuromuskuldre Erkrankungen: niedrig
Lungenparenchymerkrankungen/zentrale Atemregulations-
storungen: mittel
zusatzliche Atemwegsobstruktion: hoch
CPAP - CPAP-Titration bis Obstruktion

Inspirationszeit Ti:Te=1:1bis 1:1,5

Druckanstiegsgeschwindigkeit nach Patientenkomfort

(Rampe)

Trigger sensibel, cave Autotriggerung

geschaltet werden miissen. Eine kontinuierliche Uberwachung
des PtcO, ist nur in seltenen Féllen notwendig, z.B. bei Undi-
ne-Syndrom mit sehr stark wechselndem Atemantrieb (vgl.
» Tab.19).

In der Regel sind bei hduslich beatmeten Kindern ein elektri-
sches Absauggerdt, Notfallsauerstoff, Beatmungsbeutel mit
Maske, Inhaliergerat und ggf. Hustenhilfen indiziert. Bei lebens-
erhaltender Beatmung (>16 h/d) ist ein zweites Beatmungsge-
rat als Backup vorzuhalten; bei Sekretproblematik eine aktive
Befeuchtung (vgl. Kap.10.3.1) [213].

10.5 Wo sollten Kindern mit NIV betreut werden?

Kinder werden nach Initiierung einer Langzeitbeatmung entwe-
der zu Hause, im Akutkrankenhaus oder in spezialisierten Ein-
richtungen fiir Langzeitbeatmung bei Kindern gepflegt. In der
Regel ist ein Intensivpflegedienst notwendig um hausliche Ver-
sorgung zu ermdglichen [213]. Alternativ kdnnen Eltern Gber
das personliche Budget professionelle Helfer oder Laienhelfer
anwerben und selbst oder durch die Klinik individuell schulen
[203,213,217].

Besonderes Augenmerk ist nicht nur auf die medizinischen
Aspekte, sondern auch auf den Erhalt einer akzeptablen Le-
bensqualitdt und einer groBtmadglichen sozialen Teilhabe der
betroffenen Kinder und ihrer Familien zu legen [218-223].
»Menschen, die von Technologie abhangig sind, haben ein

beseitigt

Recht auf gleichberechtigte Teilhabe am sozialen Leben* (ICF-
WHO 2001).

10.6 Welche Kontrollen sind bei Kindern mit NIV
notwendig?

Um den Erfolg einer auRerklinischen Beatmung eines Kindes si-
cherzustellen, bedarf es regelmédRiger Kontrollen. Die einmal
begonnene Beatmungstherapie soll regelméRig an das Wachs-
tum eines sich entwickelnden Kindes und an das Fortschreiten
der Grunderkrankung angepasst werden [203]. Dazu hat sich
bewdhrt, nach Einleitung einer Beatmungstherapie binnen 1-3
Monaten eine stationdre Kontrolluntersuchung (néchtliches
CO,-Monitoring, Synchronisierung der Beatmung, Anpassun-
gen der Beatmungseinstellungen, Sekretmanagement und Be-
atmungs-Interface-Uberpriifung) durchzufiilhren und diese
Kontrollen im Fortgang in 6-12-monatigen Intervallen zu wie-
derholen. Zentren mit hoher Expertise fiir Kinderbeatmung ver-
figen meist tber die Moglichkeit fiir Polygrafie und Polysom-
nografie [203]. Der Stellenwert von ambulanter Polygrafie, am-
bulanter Versorgung oder Telemedizin bei der Versorgung von
langzeitbeatmeten Kindern ist derzeit noch unklar. Standard-
impfungen aber auch Indikationsimpfungen wie RSV oder jéhr-
liche Influenzaimpfung erfolgen durch den niedergelassenen
Pddiater. Expertise flr langzeitbeatmete Kinder ist am ehesten
auf den pédiatrischen Intensivstationen bzw. in einzelnen Kin-
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klinische Symptome der
chronisch respiratorischen
Insuffizienz/OSAS/
alveoldren
Hypoventilation

Komorbiditdten
mit hohem Risiko fiir
chronisch respiratorische
Insuffizienz

fakultativ systematische Erfassung der klinischen
Symptome durch Fragebogen: SRBD-PSQ

Evaluation HNO: ggf. intranasale Steroide/Montekulast/
Adenotomie/Tonsillotomie ggf. komplexe
atemwegserweiternde kraniofaziale Operationen

arterielles/arterialisiertes
kapillares Tages-PCO, >45 mmHg

Pulsoximetrie SpO, <92

Poly(somno)graphie
sleep disordered breathing/moderates oder schweres OSAS

Giberwiegend alveolare
Hypoventilation

iberwiegend Atemwegs-
obstruktion/obstruktive
Hypoventilation

NIV

(entlastende Beatmunq) CPAP

» Abb. 14 Algorithmus der Abklarung bei padiatrischen Patienten
[rerif].

derpneumologien vorhanden. Alle 1-3 Jahre sollte eine kinder-
kardiologische Untersuchung mit Frage nach Rechtsherzbelas-
tung, pulmonaler Hypertonie und Herzinsuffizienz (im Rahmen
der Grunderkrankung) erfolgen. Bei tracheotomierten Kindern
sollte mindestens einmal jdhrlich eine Tracheoskopie durchge-
fihrt werden, um eine GroRenanpassung der Kanile vorneh-
men und Komplikationen (tracheale Granulome, Ulzera) erken-
nen zu kénnen.

» Tab.19 Alarmmonitoring.

> Tab.18 Oxymeter Feedback Protokoll.

SpO, unter Raumluft MaRnahme

Sp0,>95% keine Intervention

Sp0,90-95% nichtinvasive Beatmung und/oder

assistiertes Husten

Sp0,<90% unter
Beatmung

umgehende Riicksprache mit
Beatmungszentrum

10.7 Wann sollte bei Kindern die NIV beendet
werden?

Eine relevante Anzahl von Kindern kann mittel- und langfristig
vom CPAP oder NIV entwdhnt werden. Die ist moglich durch
entweder das physiologische Wachstum und damit VergroRe-
rung der Atemwege, bzw. Verbesserung der Lungenfunktion.
Auch konnen Verbesserungen durch operative Eingriffe, z.B.
bei Fehlbildungen der oberen Atemwege, mdglich werden
[224,225].

Haufig wird die fehlende Notwendigkeit fiir NIV bereits
durch eine zunehmend schlechtere Compliance fir die NIV evi-
dent, spezielle Weaning-Kriterien sind beschrieben [203]. In
diesen Féllen ist die Durchfiihrung einer Poly(somno)grafie mit
und ohne Beatmung hilfreich. Die Beatmung kann dann been-
det werden, wenn die Indikation fiir Beatmung (siehe oben)
nicht mehr gegeben ist. Bei Beendigung der Beatmung sollte
die anhaltende Besserung ca. 3-6 Monate spater erneut durch
Poly(somno)grafie nachgewiesen werden [203]. Rezidive sind
maoglich [225].

10.7.1 Ubergang zu invasiver Beatmung

Die Indikation fiir die Beendigung der NIV und Ubergang in in-
vasive Beatmung muss bei Verschlechterung der Grunderkran-
kung und zunehmender Instabilitdt gepriift werden. Die Beson-
derheit im Kindesalter ist aber, dass die Tracheotomie eine er-
hebliche Hiirde fiir die weitere Kindesentwicklung darstellt.
Die Anlage eines Tracheostomas bei einem Saugling oder Klein-
kind beeintrdchtigt insbesondere die Sprachentwicklung und
das Schlucken und macht eine intensive Betreuung und Forde-
rung notwendig. Im Alltag ist z.B. Schwimmen nur sehr einge-
schrankt moglich, und schlieRlich soll eine kontinuierliche Be-
gleitung (Kindergarten, Schule) durch eine qualifizierte Pflege-

alle Alarme an (missen in Ausnahmefallen bei inakzeptabel hohen Fehlalarmraten

unterdriickt werden)

alle; Anwendung kontinuierlich bzw. intermittierend

ggf. als zweites Monitoring, wenn Alarme am Beatmungsgerdt unterdriickt sind

(z.B. aufgrund sehr hoher Leckagen bei Prong-Systemen)

Monitoring Indikation
Beatmungsgerat
Pulsoxymetrie SpO,
EKG Herzfrequenz
PCO, PtcCO,, endexspiratorisches CO,

in Ausnahmefallen bei stark wechselnder Spontanatemfrequenz oder Tidalvolumen
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kraft gewdhrleistet sein, da das Kind in Notsituationen weitge-
hend hilflos ware.

Da ein Tracheostoma iiberdies 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 Tracheostomas aus-
geschopft werden sollten.

In Einzelféllen kann die Anlage eines Tracheostomas aus ana-
tomischen Griinden oder auch wegen der Unmaoglichkeit einer
NIV dennoch erforderlich werden. Auch eine Beatmung >16h/
Tag macht im Kindesalter oft eine Tracheotomie erforderlich.
Insbesondere bei kraniofazialen Dysmorphien, bei Trachealste-
nosen/Tracheomalazie und bei Kindern mit bronchopulmonaler
Dysplasie bestehen recht gute Chancen, das Tracheostoma im
Laufe der spéteren Kindheit oder Jugend auch wieder zu ver-
schlieBen [226].

10.7.2 Mogliche Therapiezieldnderung

Die Entscheidung fiir oder gegen das Tracheostoma bleibt im-
mer ein Prozess, der gepragt wird von den individuellen Einstel-
lungen 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 zugrun-
de liegt oder eine ungiinstige Entwicklungsprognose besteht.
Die behandelnden Arzte sehen sich dann oft in dem Dilemma
das Leiden ihrer Patienten nicht zu lindern, sondern zu verldn-
gern. Fir Eltern hingegen ist eine Entscheidung gegen das Tra-
cheostoma insbesondere dann schwer, wenn ohne Tracheoto-
mie mit einem nahen Lebensende ihres Kindes zu rechnen ist.
In dem schwierigen und fiir die Beteiligten oft belastenden Ent-
scheidungsfindungsprozess fiir oder gegen ein Tracheostoma
ist die Einbindung von klinischen Ethikkommissionen und Pal-
liativteams oft sehr hilfreich [226-230].

10.8 Was sind die Besonderheiten beim Sekret-
management bei padiatrischen Patienten?

Das Sekretmanagement folgt in Grundsatzen dem Sekretmana-
gement beim Erwachsenen. Besonders ist zu beachten, dass bei
Verwendung der mechanischen Hustenhilfe weniger hohe Drii-
cke als beim Erwachsenen angewendet werden. Optimal ist
submaximale Fiillung der Lunge nach Inspiration. Gerade bei
Sduglingen kénnen durch hohen positiven intrathorakalen
Druck bei hoher Thoraxcompliance erhebliche kurz dauernde
Rhythmusstérungen beobachtet werden, die bei niedrigeren
Driicken nicht beobachtet werden.

10.9 Was ist bei interkurrierenden Infektionen zu
beachten?

Bei Kindern mit hduslicher Beatmung sollten die Regelimpfun-
gen nach den STIKO-Empfehlungen erfolgen. Kinder mit Atem-
wegsfehlbildungen, neurologischer Grunderkrankung und
chronischer Lungenerkrankung haben ein erhéhtes Risiko fiir
schwere Verldufe von Influenza [231] und respiratorischem
Synzytialvirus (RSV) [232]. Es sollte deshalb im Sduglingsalter

zusatzlich die RSV-Immunisierung gemaR aktueller Leitlinie er-
folgen. Ab dem Alter von 6 Monaten ist auch die jéhrliche Influ-
enza-Impfung indiziert.

Interkurrierende Infektionen sind sehr frithzeitig durch Anti-
biotika zu behandeln [233]. Das aktuelle Keimspektrum ist bei
der Wahl des Antibiotikums zu beriicksichtigen. Im Infekt sind
die Beatmung und das Sekretmanagement zu intensivieren.

11 Sekretmanagement
H. Fuchs, S. Walterspacher

Sollte ein Sekretmanagement bei NME durchgefiihrt werden?

Empfehlung Ein konsequent durchgefiihrtes Se- neu
kretmanagement ist bei NME mit ein-
geschranktem HustenstoR obligat und
soll adaptiert an die Grunderkrankung
regelmaRig durchgefiihrt werden.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

Welche TherapiemaRBnahmen sollten bei Patienten mit COPD und
hoher Sekretlast angewendet werden?

Empfehlung Bei Patienten mit COPD und hoher Se- neu
kretlast soll das Sekretmanagement
sowohl MaBnahmen zur Sekretolyse bei
zahem Sekret (medikamentds/nicht-
medikament6s) und MaBnahmen zur
Erleichterung des Abhustens wie z. B.
spezielle Hustentechniken (Huffing)
und PEP-Systeme umfassen.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

11.1 Einleitung

Das Thema Sekretmanagement spielt sowohl bei chronisch ob-
struktiven Atemwegserkrankungen als auch bei Erkrankungen,
die mit einem abgeschwachtem HustenstoR einhergehen kon-
nen (neuromuskuldre Erkrankungen, Querschnittlahmung
oberhalb Th10 mit Lahmung auch der Exspirationsmuskulatur),
eine wichtige Rolle (vgl. » Tab.20). Zusatzlich kann jede Art
von Aspirationsneigung, z.B. aufgrund einer neurogenen Dys-
phagie, eine verstarkte bronchopulmonale oder pharyngeale
Sekretretention bedingen. Die Zusammensetzung des Bronchi-
alsekrets kann in Abhdngigkeit von der Grunderkrankung vari-
ieren — so tragt z.B. bei zystischer Fibrose ein hoher DNA-Ge-
halt aus abgestorbenen Bakterien zu der hohen Viskositat des
Sekrets bei [234].
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» Tab.20 Erkrankungen mit gestorter Sekretclearance.

obstruktive Atemwegserkrankungen

= Asthma bronchiale

= COPD

= zystische Fibrose

= Bronchiektasen

= primdr-zilidre Dysfunktion

abgeschwdchter bzw. fehlender HustenstoRR

= neuromuskuldre Erkrankungen mitin- und/oder exspiratorischer
Atemmuskelschwdche oder Parese des Glotisschlusses

= Querschnittldhmung oberhalb Th10 mitin- und/oder exspirato-
rischer Atemmuskelparese

= |CU-acquired weakness

rezidivierende Aspiration, z. B. bei neurogener Dysphagie

Sekretverlegungen der Atemwege kdnnen fiir eine Ver-
schlechterung der Beatmungssituation oder sogar fir ein
Scheitern der NIV verantwortlich sein. Auch die subjektive
Symptomlast und das Infektionsrisiko steigen bei relevanter Se-
kretretention an.

11.2 Datenlage

Bei COPD kann eine erhdhte Sekretlast auf Bronchiektasen oder
bei Konsistenzdanderung auf eine Infektion hindeuten [235]. Se-
kretretention kann zu Lebensqualitdts- und Lungenfunktions-
verschlechterungen sowie zu einer erhéhten Exazerbations-,
Krankenhaus- und Mortalitatsrate fithren [236]. Es existieren
keine randomisiert-kontrollierten Studien zum Thema Sekret-
management bei COPD; Cochrane Reviews zum Einsatz von
Mukolytika geben keine klaren Empfehlungen ab [237].

Bei zystischer Fibrose werden neben der kausalen Therapie
unterschiedliche physikalische, medikamentdse und inhalative
MaRnahmen zum Sekretmanagement angewandt, wobei keine
Therapie oder Therapiefolge besondere Vorteile aufzeigt und
stets ein individuelles Vorgehen zu bevorzugen ist [234].

Fir neuromuskulédre Erkrankungen finden sich in der Litera-
tur nur sehr wenige interventionelle oder kontrollierte Studien,
daflir aber zahlreiche, z.T. krankheitsspezifisch ausgerichtete
Konsensusempfehlungen und Ubersichtsartikel [238-241]. Da
pathophysiologisch die ineffektive Sekretexpektoration im Vor-
dergrund steht, wird allgemein empfohlen, den abgeschwéch-
ten HustenstoR manuell-physiotherapeutisch oder mechanisch
zu unterstitzen. Durch Verwendung eines mechanischen Insuf-
flators-Exsufflators (MI-E) kann der Exspirationsfluss unmittel-
bar erhdht sowie Dyspnoe und Atemfrequenz kurzfristig verrin-
gert werden [242-244]. Ferner wurde ein giinstiger Effekt auf
die FVC sowie die Haufigkeit und Dauer von Hospitalisierungen
nachgewiesen [245,246]. Bei ALS-Patienten mit einem akuten
respiratorischen Infekt hdngt die Effektivitdt des assistierten
Hustens vom erreichten Spitzenfluss ab [247]. Letzterer kann
durch eine Oszillationsfunktion bei Verwendung des MI-E nicht
zusdtzlich erhoht werden [248].

11.3 Therapie

Diagnostisch wird zum Nachweis einer Hustenschwdche die
Messung des Hustenspitzenflusses (peak cough flow: PCF)
empfohlen. Normalwerte fiir den Hustenspitzenfluss liegen
>3601/min; bei Werten <250-2701/min besteht die Gefahr der
Dekompensation der Hustenkapazitdt im Falle eines Infektes
[249]. Bei deutlich eingeschranktem HustenstoR <1601/min
sollten apparative Verfahren wie z. B. ein MI-E regelm&Rig ange-
wandt werden, um den funktionell ineffektiven HustenstoR zu
kompensieren [250].

Sekretansammlungen in den Atemwegen kdnnen friihzeitig
tiber einen Abfall der Sauerstoffsattigung erkannt werden. Ins-
besondere bei neuromuskuldren Patienten bestehen meist kei-
ne pulmonalen Vorerkrankungen, sodass die SpO, normaler-
weise >95% betrdgt [251]. Bei einem Abfall der SpO, <95%
wird der Einsatz von einer oder mehreren MaBnahmen zur Se-
kretelimination empfohlen (Oxymeter-Feedback-Protokoll, sie-
he auch » Tab. 18) [252].

Eine Verbesserung der Sekretclearance kann Gber 2 ver-
schiedene Mechanismen stattfinden: MaBnahmen zur Sekreto-
lyse bzw. Sekretmobilisierung und MaBnahmen zur Verbesse-
rung der Sekretentfernung aus den Atemwegen (s. » Tab. 21).

Vonseiten der Physiologie existieren 5 Prinzipien, die zur
Verbesserung von Sekretmobilisierung und Sekretentfernung
eingesetzt werden kénnen (s. » Abb. 15). MaRnahmen zum Se-
kretmanagement konnen sequenziell angewandt werden, in
begriindeten Fallen aber auch ibersprungen werden (siehe
auch Appendix).

11.4 Follow-up

MaRBnahmen zum Sekretmanagement sollten regelmdRig ange-
wandt und reevaluiert werden, um Sekretverlegungen und
Notfallsituationen vorzubeugen. Die richtige Anwendung aller
therapeutischen Verfahren ist sicherzustellen und apparative
Hilfsmittel sollten regelmaRig im Rahmen von Beatmungskon-
trollen Gberpriift werden.
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> Tab.21 MaRnahmen zur Verbesserung der Sekretolyse bzw. der Sekretexpektoration.

MaRnahmen, die die Sekretolyse bzw. Sekretmobilisierung férdern

= medikamentése Maknahmen
- hochosmolare Kochsalzinhalationen (3-6 % NaCl-Inhalationen)
- Inhalation mit isotoner Kochsalzlésung (0,9 %)
- Inhalation von rekombinanter humaner DNAse (nur bei zystischer Fibrose)

= nichtmedikamentdse MaBnahmen
- Mobilisierung
- Lagerung
- Oszillationstherapien (endobronchial durch perkussive Hochfrequenzbeatmung oder in Kombination mit Mi-e/transthorakal)

= MaRnahmen, die der Sekretexpektoration dienen
- VergroBerung des intrathorakalen Volumens (mittels Air Stacking, glossopharyngealer Atmung/,,Froschatmung*, intermittent positive
pressure breathing (IPPB), CPAP oder spezieller Beatmungsgeratefunktionen)

= Verstarkung des maximalen exspiratorischen Flusses
- Lagerung
- physio-/atemtherapeutisch unterstiitztes Husten
- manuell assistiertes Husten
- mechanische In-/Exsufflatoren (MI-E)

= Verstarkung des maximalen exspiratorischen Flusses

= Erh6hung des exspiratorischen Volumens
- CPAP
- Positive-expiratory-pressure (PEP)-Systeme

= endotracheales Absaugen
- nasotracheales Absaugen
- bronchoskopische Sekretabsaugung

HFCWO: High Frequency Chest Wall Oscillation; IPPB: Intermittent Positive Pressure Breathing; CPAP: Continous Positive Airway Pressure; PEP: Positive Expiratory
Pressure; NIV: nichtinvasive Beatmung; CF: zystische Fibrose

Sekretretention

= Diagnostische Verfahren: Rontgen-Thorax, Blutgasanalyse, Bronchoskopie

= Evaluation der Grunderkrankung

= Anpassen der Sekretolyse- und sekretexpektorationssteigernden MaRnahmen an die gegebene Grunderkrankung

VergroBerung des Verstarkung des Oszillationstherapie Zunahme des endotracheales

intrathorakalen max. exspiratorischen  unter Spontanatmung exspiratorischen Absaugen
Volumens Flusses nach maschineller Volumens
Beatmung
Mobilisierung Lagerung Spontanatmung Lagerung
oszillierende Systeme
Lagerung Husten/Huffen IPV CPAP
HFCWO
Atemiibungen manuell assistiertes PEP-Systeme
Husten unter invasiver
Incentive Beatmung:
Spirometrie mechanischer IPV
Insufflator/ HFCWO
IPPB/CPAP/NIV Exsufflator

» Abb. 15 Methoden zur Sekretelimination [rerif].
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12 Besonderheiten bei Querschnittlahmung
C. Cornelissen, S. Stanzel, S. Hirschfeld

Kann die Anwendung einer NIV bei Patienten mit Querschnitt-
lahmung und intermittierender Abhingigkeit vom Respirator
anstatt invasiver Beatmung erwogen werden?

Empfehlung Die Anwendung einer NIV bei Patienten neu
mit Querschnittlihmung und intermit-
tierender Abhdngigkeit vom Respirator
kann anstatt invasiver Beatmung er-
wogen werden.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

Kann die Anwendung der Zwerchfellstimulation bei Patienten mit
Querschnittlahmung und ununterbrochener Abhdngigkeit vom
Respirator zur Langzeitbehandlung erwogen werden?

Empfehlung Bei allen Patienten mit Querschnittlah- neu
mung und ununterbrochener Abhan-
gigkeit vom Respirator sollte die Um-
stellung auf ein Verfahren der Zwerch-
fellstimulation zur Langzeitbehandlung
evaluiert werden.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

Kann die Anwendung der Zwerchfellstimulation bei Patienten mit
Querschnittlahmung und Abhdngigkeit vom Respirator im Rahmen
der Akutbehandlung erwogen werden?

Empfehlung Die Anwendung der direkten Zwerch- neu
fellstimulation bei Patienten mit Quer-
schnittldhmung und Abhdngigkeit vom
Respirator kann als temporére MaR-
nahme in Einzelfallen im Rahmen der
akuten Erstbehandlung erwogen wer-
den.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

Welches Monitoring ist zur Uberwachung der Therapie bei Patien-
ten mit Querschnittldhmung und Abhdngigkeit vom Respirator im
auBerklinischen Umfeld erforderlich?

Empfehlung Bei Patienten mit Querschnittldhmung neu
und intermittierender oder kompletter
Abhdngigkeit von einer Beatmung soll
im auRerklinischen Umfeld eine Uber-
wachung mittels Pulsoxymetrie erfol-
gen.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

12.1 Einleitung

Eine Querschnittldhmung ist charakterisiert durch eine Schadi-
gung des Riickenmarks unterschiedlicher Hohe mit motori-
scher, sensibler und autonomer Funktionsstérung unterschied-
licher Auspragung. Abhdngig von der funktionellen Héhe und
Ausprdagung der Querschnittldhmung kann es zu unterschied-
lichsten Formen der ventilatorischen Insuffizienz mit teilweiser
oder vollstandiger Beatmungspflicht kommen [253-255].
Grundsétzlich werden beatmungspflichtige querschnittge-
Idhmte Patienten sowohl invasiv als auch nichtinvasiv beatmet.
Bei der Entscheidung, wie letztlich beatmet wird, handelt es
sich immer um eine individuelle, dem Patienten bestmdglich
angepasste Losung. Patienten, die aufgrund einer Querschnitt-
Idhmung auRBerklinisch beatmet werden, stufen ihre eigene Le-
bensqualitat als gut ein; demgegeniiber wird die Lebensquali-
tat durch AuBenstehende deutlich unterschétzt [256].

12.2 Datenlage

Bezliglich der Anwendung einer nichtinasiven Beatmung bei
Querschnittlihmung wurden 4 relevante Studien identifiziert.
Zwei dieser Studien untersuchten die Anwendung der NIV im
Rahmen von Trainingsprogrammen [257,258] und konnten po-
sitive Effekte auf die Atemeffizienz nachweisen. Zwei weitere
Fallserien mit 25 [259] und 2 [260] Patienten beschrieben er-
folgreiche Konversionen von invasiver Beatmung auf NIV bei
hoher Querschnittlahmung und kompletter Abhangigkeit vom
Respirator.

Fiir die Phrenikusnervenstimulation wurde gegeniiber inva-
siver Beatmung in der Langzeittherapie niedrigere Mortalitats-
raten und die Verbesserung von Sprechfdhigkeit und Lebens-
qualitdt gezeigt [261-263]. Die Schwellen und Reizstromwerte
verdndern sich im Langzeitverlauf nicht, sodass dieses Verfah-
ren zur Langzeitbeatmung geeignet ist [264]. Aufgrund der Er-
sparnis von Verbrauchsartikeln amortisieren sich die Mehrkos-
ten des Systems (iber Jahre [265]. Die Beatmungszeiten werden
in Gber 60 % der Félle mit 24 h/Tag angegeben [262,263,266].

Die Anwendung der direkten Zwerchfellstimulation kann
ebenfalls die invasive Beatmung, in der Langzeittherapie erset-
zen, wobei eine frihere Implantation die Wahrscheinlichkeit,
eine invasive Beatmung zu ersetzen, erhéht [267, 268]. Im Rah-
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men der akuten Behandlung nach neu aufgetretener Quer-
schnittlahmung wurde fir die direkte Zwerchfellstimulation im
Rahmen einer Fallkontrollstudie eine signifikante Reduktion der
Beatmungstage beschrieben [269].

12.3 Zwerchfellstimulation bei Patienten mit
Querschnittldhmung

Bei allen Patienten mit hoher Querschnittlihmung und Abhan-
gigkeit vom Respirator soll die Umstellung auf ein Verfahren
der Zwerchfellstimulation zur Langzeitbehandlung evaluiert
werden, da positive Effekte auf Mortalitat, Lebensqualitdt und
Sprechfdhigkeit bei gleichzeitiger Reduktion von Kosten erzielt
werden konnten. Fiir eine detaillierte Beschreibung der Verfah-
ren siehe Appendix.

Bei Kindern und Jugendlichen mit noch nicht ausgewachse-
nem Thorax ist eine durchgehende Stimulation bis zur vollstan-
digen kndéchernen Durchbauung des Thoraxes nicht indiziert
(Gefahr der Verminderung der Atemzugvolumina durch chroni-
sche, mechanisch bedingte thorakale Retraktion). Die Patien-
ten werden im Regelfall tagsiiber (12h) stimuliert beatmet
und nachts, als MaRnahme zur thorakalen Protraktion, invasiv
ventiliert [262,263,267].

12.4 NIV bei Patienten mit Querschnittlahmung

Die Anwendung der NIV bei Patienten mit Querschnittlahmung

ist im Rahmen individueller Therapiekonzepte méglich. Da be-

ziiglich der Indikationsstellung und Durchfiihrung einer NIV bei

Patienten mit Querschnittldhmung keine Evidenz besteht,

empfehlen wir die Orientierung an den Algorithmen fiir neuro-

muskuldre Erkrankungen. Bei Patienten mit Querschnittlah-

mung sollen Voraussetzungen und Kontraindikationen fiir die

NIV in Bezug auf die individuellen Ausfélle streng geprift wer-

den:

Voraussetzungen

= der funktionelle Erhalt der Gesichts- und Schlundmuskula-
tur,

= die Kooperation des Patienten

= die freie Durchgédngigkeit der oberen Atemwege

= suffizientes Darmentleerungsmanagement

Kontraindikationen

= erhohte Aspirationsgefahr

= Sekretverhalte, die mit nichtinvasiven Mitteln nicht be-
herrscht werden kénnen

= Dekubitalgeschwiire im Bereich der Maskenfldchen

= wiederholte frustrane Versuche der suffizienten Etablierung
einer NIV in der Vorgeschichte (z. B. bei thorako-restiktiven
Befunden)

Als unerwiinschter Nebeneffekt kann auRerdem eine Aeropha-
gie und daraus resultierend ein zunehmender intraabdominel-
ler Druck auftreten [270]. Die bei einer Querschnittlihmung
ohnehin vorhandene Einschrankung der Darmmotilitdt kann so
in ihrer Auspragung verstarkt werden (paralytischer lleus) und/
oder zu Rupturen von Magen oder Darm fiihren.

12.5 Monitoring bei Patienten mit Querschnitt-
lahmung

Aufgrund der bestehenden Ausfille sind Patienten mit Quer-
schnittlahmung in den Aktivitdten des taglichen Lebens in jeder
Hinsicht und standig auf fremde Hilfe angewiesen. Zur Siche-
rung der Vitalfunktionen ist daher neben der ununterbroche-
nen Krankenbeobachtung eine permanente technische Uber-
wachung erforderlich.

12.5.1 Pulsoxymetrie

Eine permanente Pulsoxymetrie bej teil- und vollbeatmeten Pa-
tienten mit Querschnittldhmung ist erforderlich, weil diese eine
Storung der Beatmung nicht bemerken, diese nicht mitteilen
oder selbststdndig beseitigen kénnen.

12.5.2 Kapnometrie

Durch regelhafte kapnometrische Messungen kénnen Entglei-
sungen frithzeitig bemerkt und ggf. korrigiert werden, bevor
der Patient hypoxdmisch wird oder sich im Rahmen vorgegebe-
ner Spontanatemzeiten erschopft. Bei Beatmungssystemen
ohne Volumetrie (z.B. Zwerchfellstimulation) kénnen die Gera-
teeinstellungen anhand der gemessenen CO,-Werte angepasst
werden. AuRerdem kann bei beginnenden Komplikationen im
hduslichen Bereich (z.B. Pneumonie) eine auftretende Stérung
des Gasaustausches friihzeitig bemerkt werden.
Folgende Querschnittgeldhmte sollten deshalb mit einer
Kapnometrie versorgt werden:
= beiinvasiver auRerklinischer Beatmung mit einem Ein-
schlauchsystem, gemaR DINEN ISO 80601-2-72:2015
(DIN, 2016),
= bei einer instabilen Beatmungssituation aufgrund klinisch
relevanter vegetativer Dysregulationen,
= bei zusétzlich bestehender zentraler Atemregulations-
stérung,
= bei der Verwendung eines implantierten Phrenikus- oder
Zwerchfellstimulators (aufgrund der fehlenden Volumetrie),
= flr Patienten, bei denen in der Hauslichkeit regelhaft Ver-
dnderungen der Beatmungsparameter und/oder -modi vor-
genommen werden sollen,
= bei nicht planbarer, tagesformabhangiger Spontanatem-
leistung
= fiir dauer- oder teilbeatmete Kinder in Absprache mit dem
behandelnden Padiater.

12.5.3 Spirometer

Mittels eines Spirometers |dsst sich das Atemvolumen bei Spon-
tan- und Stimulationsaktivitdt messen. Eine Verordnung ist bei
der Beatmung durch einen Phrenikus-/Zwerchfellstimulator
(aufgrund der fehlenden Volumetrie) und zur Spontanat-
mungskontrolle bei intermittierender Beatmung (Uberpriifung
der Atemleistung) indiziert.
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13 Ethische Erwdgungen
A. Michalsen, H.-). Kabitz, S. Walterspacher

Sollen Patienten mit chronisch hyperkapnischer respiratorischer
Insuffizienz Giber den Krankheitsverlauf und Risiken informiert

werden?

Empfehlung Bei weit fortgeschrittener oder rasch neu
progredienter CHRI sollen Patienten
und deren Angehdarige friihzeitig tiber
drohende - in der Regel dann - respira-
torische Notfallsituationen und thera-
peutische Optionen fiir das Endstadium
der Erkrankung informiert werden.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

Welche besonderen Umstdnde in der Behandlungsbeziehung zum
Patienten sind insbesondere in der letzten Lebensphase zu beriick-

sichtigen?

Empfehlung Die Versorgung soll gerade auch in der neu
letzten Lebensphase patientenzen-
triert erfolgen, wobei sowohl die drztli-
che und pflegerische Kompetenz, ins-
besondere hinsichtlich der Prognosti-
zierung und der End-of-Life Care bzw.
einer palliativmedizinischen Versor-
gung, als auch die Berlcksichtigung
des Patientenwillens unverzichtbar
bleiben.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

Welche strukturellen Voraussetzungen sollten in der Sterbephase
vorgehalten werden?

Empfehlung Patienten und Zugehorige sollen in der neu
Sterbephase in Behandlungseinrich-
tungen oderim hauslichen Umfeld an-
gemessen unterstiitzt und optimal be-
gleitet werden. Hierzu gehéren neben
symptomlindernden MaRnahmen auch
psychosoziale Unterstiitzung und die
Ermaoglichung eines Rooming-in.

Empfehlungs- EK

grad

Konsensus- Delphi-Abstimmung: 100 % starker

starke Konsens

13.1 Hintergrund

Auch bei der Versorgung von Patienten mit CHRI missen alle
medizinischen MaBnahmen auf den beiden Saulen, Indikation
und patientenseitiger Einwilligung, beruhen. Ist eine dieser bei-
den Saulen nicht (mehr) tragfédhig, sind Sinnhaftigkeit und An-
gemessenheit der (bisher) durchgefiihrten MaBnahmen infrage
zu stellen und in der Regel eine Therapiezielanderung durchzu-
fihren [271]. Wird das Therapieziel von einem kurativen Be-
handlungsziel hin zu Leidenslinderung und Symptomkontrolle
verandert (,change from cure to comfort care only“), riickt die
palliativmedizinische Versorgung und Begleitung in den Vor-
dergrund [272,273].

Beziiglich palliativmedizinischer Aspekte wird, unabhéngig
von der zugrunde liegenden Diagnose, auch auf die S3-Leitlinie
»Palliativmedizin fir Patienten mit einer nicht-heilbaren Krebs-
erkrankung” des AWMF-Leitlinienprogramms Onkologie ver-
wiesen [274]. Dort finden sich unter anderem wesentliche
Empfehlungen zu Versorgungsstrukturen in der Palliativmedi-
zin mit einem Behandlungspfad fiir Patienten und Angehérige.

13.2 Prognose und Aufklarung

Die Prognose von Patienten mit CHRI und auRRerklinischer Beat-
mung ist haufig unsicher. Vor diesem Hintergrund bekommt
die gesundheitsbezogene Lebensqualitdt eine besondere Be-
deutung. Von den Patienten selbst wird unter auRBerklinischer
Beatmung die korperliche Lebensqualitdt oft als reduziert, die
mentale und psychische Lebensqualitdt krankheitsabhdngig je-
doch teilweise als gut eingeschdtzt [275]. Die auBerklinische
Beatmung bietet einerseits die Chance, die Erkrankungswucht
der CHRI und ihr Voranschreiten zu verringern und zugleich
die Lebensqualitdt zu verbessern [27]. Sie kann unter dem Ge-
sichtspunkt der Dyspnoekontrolle auch als PalliativmaRnahme
wirken. Zugleich birgt diese BehandlungsmaRnahme aber
auch die Gefahr, das Leiden des Patienten unnétig zu verldn-
gern und ein wiirdevolles, behiitetes Sterben am Ende einer
langen Krankengeschichte zu verhindern [276,277].

Wahrend des gesamten Krankheitsverlaufs sind die aufrich-
tige patientenorientierte Information und Aufklarung von zen-
traler Bedeutung. Der Arzt soll im Dialog den Patienten und sei-
ne Angehorigen insbesondere (iber drohende respiratorische
Notfallsituationen und therapeutische Optionen fiir das Endsta-
dium der Erkrankung informieren. Die Aufklarung soll patien-
tengerecht erfolgen und muss sich auBerdem an die fachlichen
und juristischen Vorgaben halten (vgl. §§630c-e BGB).

13.3 Arztliche Kommunikation in der
End-of-Life-Care

Eine angemessene Kommunikation ist nicht nur im Hinblick auf
Prognostizierung und Aufklarung von grundlegender Bedeu-
tung. Gerade in der Endphase des Lebens stehen nicht mehr
das ,Management“ von Organfunktionsstérungen oder die Be-
waltigung medizintechnischer Herausforderungen im Vorder-
grund. Vielmehr geht es um eine patientenorientierte Kommu-
nikation sowie eine zielfiihrende Symptomkontrolle. Wichtig ist
hierbei der Dialog des Arztes mit dem miindigen und autono-
men Patienten, seinen An- und Zugehdrigen oder einem Bevoll-
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machtigten oder dem gesetzlichen Betreuer, um die Interessen
des Patienten (ggf. erneut) zu ermitteln und zu beriicksichtigen
[271,278].

In den Grundsdtzen der Bundesdrztekammer zur arztlichen
Sterbebegleitung heit es: ,Die Unterrichtung des Sterbenden
tiber seinen Zustand und mdgliche MaBnahmen muss wahr-
heitsgemaR sein, sie soll sich aber an der Situation des Sterben-
den orientieren und vorhandenen Angsten Rechnung tragen*
[279]. Zudem ist arztlich sicherzustellen, dass nicht die eigene
Scheu vor einem solchen Gesprédch die Einschatzung der Zu-
mutbarkeit fiir den Patienten beeinflusst und das Gespréach da-
durch verschleppt wird. Grundvoraussetzung fiir die partizipa-
tive Entscheidungsfindung (,shared decision-making®) sind In-
formationsaustausch und Wissensvermittlung zwischen Arzt
und Patient. Hierbei soll sichergestellt werden, dass die Kom-
munikation empathisch, riicksichtsvoll und ohne eine iberméa-
Rige Verwendung medizinischer Fachtermini stattfindet, also
slaienverstandlich ist. In einer gelungenen Kommunikation
werden jedoch nicht nur Wissen und Entscheidungsrationale
vermittelt. Vielmehr sollen auch Angste und Néte, Sorgen und
emotionale Befindlichkeiten des Patienten und seiner An- und
Zugehorigen aufgenommen und angesprochen werden [280,
281].

Eine weitere entscheidende Voraussetzung fiir die gelunge-
ne Betreuung von Patienten an ihrem Lebensende ist die enge
Zusammenarbeit zwischen Arzten und Pflegekriften und aus-
driicklich deren Einbeziehung in Entscheidungen hinsichtlich
End-of-Life Care. In diesem Zusammenhang wurden in der Lite-
ratur sieben ,Domanen“ bzgl. des Umgangs mit Patienten und
den Bezugspersonen formuliert (s. » Tab. 22) [282].

13.4 Umgang mit einwilligungsunfdhigen
Patienten

Einwilligungsunfdhige Patienten miissen durch einen Bevoll-
machtigten (§§167, 1814 111 S. 2 Nr. 1, 1820, 1827 VI, 1828 lil,
1829 V BGB), einen gesetzlichen Betreuer (§§ 1814ff., 1827-
1829 BGB) oder im Notfall auch durch den Ehegatten (§1358
BGB) juristisch vertreten werden. Damit dem Vollmachtnehmer
oder dem Ehegatten, insbesondere aber einem vom Betreu-
ungsgericht bestellten gesetzlichen Betreuer der (mutmaRgli-
che) Patientenwille auch ausreichend bekannt ist, empfiehlt es
sich dringend, dass jeder (potenzielle) Patient eine Vorausver-
fiigung trifft, am besten kumulativ mittels Vorsorgevollmacht
und Patientenverfliigung im Rahmen des Konzepts ,,Behand-
lung im Voraus planen“ (,Advance Care Planning®) [283]. Den
Patienten und ihren An- und Zugehérigen soll friihzeitig vermit-
telt werden, dass sich im Fall einer respiratorischen Notfall-
situation eine nicht gewollte Intubation mit sich potenziell an-
schlieBender Langzeitbeatmung am sichersten durch eine pra-
zise konkrete Festlegung verhindern ldsst. Es kann hilfreich
sein, eine solche Patientenverfiigung unter sachkundiger, ins-
besondere &rztlicher Beratung zu formulieren; ebenfalls kann
auch auf offentlich verfiigbares Informationsmaterial zugegrif-
fen werden.

Die in einer Patientenverfligung zum Ausdruck gebrachten
Wiinsche zur Beschrankung des Behandlungsumfangs, insbe-
sondere hinsichtlich der Ablehnung bestimmter Behandlungs-

maRknahmen, ist fiir das Behandlungsteam bindend, sofern die
konkrete Lebens- und Erkrankungssituation derjenigen ent-
spricht, die der Patient in der Verfligung beschrieben hat, und
keine Anhaltspunkte fiir eine nachtrdgliche Willensanderung
erkennbar sind (§ 1827 BGB). Die Patientenverfligung ist umso
verbindlicher fiir den behandelnden Arzt, je konkreter der ge-
duRerte Wille formuliert ist; dies mag insbesondere dann gel-
ten, wenn eine sachkundige Beratung dokumentiert wurde.
Der Patient sollte im eigenen Interesse den Inhalt der Patien-
tenverfiigung regelmaRig aktualisieren. Juristisch allerdings ist
die Geltungsdauer einer Patientenverfligung zeitlich nicht be-
fristet; sie kann auBerdem jederzeit, auch miindlich, widerru-
fen werden.

13.5 Limitierung der Beatmungstherapie

Ein Leben zu Hause unter auBerklinischer Beatmungstherapie
kann sowohl fiir den Patienten als auch fiir die betreuenden An-
gehorigen mit vielen Belastungen verbunden sein. Eine solche
chronische Therapie muss, wie alle diagnostischen oder thera-
peutischen MaRnahmen, in regelmdRigen Abstdnden unter
strenger Beriicksichtigung der Indikation und des Patientenwil-
lens auf ihre anhaltende Sinnhaftigkeit iberprift werden [271].
Besteht bei Patienten mit auRerklinischer Beatmung im Verlauf
dann keine Hoffnung zumindest auf Stabilisierung der Lebens-
qualitdt mehr, ist es ethisch vertretbar, wenn nicht gar geboten,
eine Therapielimitierung bis hin zur Therapiezielanderung zu
diskutieren und vorzunehmen [271,277,284,285]. Unverdn-
dert sollte nach Moglichkeiten gesucht werden, die Lebensqua-
litdt auch in den letzten Lebenswochen eines Patienten zu ver-
bessern, unnétige Krankenhausaufnahmen zu vermeiden und
die Bediirfnisse der gesamten Familie zu beriicksichtigen [286].
Jedoch stellt eine unter Umstdnden unvermeidbare Verlegung
eines Patienten in eine auRerklinische Behandlungseinrichtung,
z.B. in ein Hospiz, nicht zwingend ein Grund zur Beendigung
einer Beatmungstherapie dar; diese kann auch unter palliativen
Aspekten zur Dyspnoetherapie dort fortgesetzt werden. Vo-
raussetzung hierfir ist der Abgleich mit den Ressourcen und
Maoglichkeiten der jeweiligen Einrichtung und der behandeln-
den Palliativmediziner bzw. (Fach-)Pflegekrifte.

Therapielimitierungen umfassen einerseits die Mdglichkeit,
prinzipiell indizierte TherapiemaRnahmen nicht zu beginnen
(,withholding“), und andererseits die Option, bereits begon-
nene TherapiemaBnahmen zu beenden (,withdrawing®) [277,
287]. Die Therapie als solche wird niemals ,,abgebrochen*; viel-
mehr besteht sie gerade nach einem Therapiezielwechsel aus
der besten Symptomkontrolle und Hinwendung zum Patienten
(daher auch ,End-of-Life Care*).

Der Bundesgerichtshof hat zuletzt 2010 entschieden (BGH 2
StR 454/09 vom 25.06.2010), dass bei aussichtsloser Prognose
Sterbehilfe entsprechend dem erkldarten oder mutmaRlichen
Patientenwillen durch die Nichteinleitung oder die Beendigung
lebensverlangernder MaRBnahmen (u.a. einer Beatmung) ge-
leistet werden darf, um dem Sterben, ggf. unter wirksamer
Schmerzmedikation, seinen nattrlichen, der Wiirde des Men-
schen gemdRen Verlauf zu lassen. Sterben in diesem Sinne zu-
zulassen, ist in Deutschland nicht strafbar.
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» Tab.22 Domdnenim Umgang mit Patienten am Lebensende.

Patienten- und familienorientierte Entscheidungsfindung
Angemessene Kommunikation

Kontinuitdt der Versorgung und im Versorgungsteam
Emotionale und praktisch-organisatorische Unterstiitzung
Symptomkontrolle und Zuspruch

Spirituelle Begleitung und Unterstiitzung

Emotionale und organisatorische Unterstiitzung fiir das Behand-
lungsteam

13.6 Der Sterbeprozess wahrend oder nach
Beatmung

Mit einer Diskonnektion vom Beatmungsgerat ist nicht zwangs-
ldufig das unmittelbare Versterben verbunden. Manchmal sta-
bilisieren sich Patienten danach auf niedrigem Niveau und ster-
ben erst Tage oder sogar Wochen spéter auf Normalstation, in
pflegerischen Einrichtungen oder in vertrauter hduslicher Um-
gebung [288]. Da die Mehrheit der Patienten jedoch in unmit-
telbarem zeitlichen Zusammenhang nach Beendigung der Be-
atmungstherapie stirbt, sollte in der entsprechenden Behand-
lungseinrichtung ein gesonderter Bereich bereitgehalten wer-
den, wo Patienten im Beisein ihrer Angehdérigen ein wiirdiges,
behiitetes Sterben ermdglicht werden kann. Intensivmedizi-
nisch bzw. palliativmedizinisch ist auf eine angemessene Symp-
tomkontrolle zu achten [287,289] (» Tab. 22).

Interessenkonflikt

Eine Ubersicht der Interessenkonflikte findet sich im Internet unter
http://awmf.org; AWMF-Registriernummer 020-008.
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