Pneumologie

Asthma - COPD - Imaging — Funktionsdiagnostik —
Thoraxchirurgie — Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD) -
Schlafapnoe —Thoraxtumor — Infektiologie — Rehabilitation

AuBerklinische nicht-invasive Langzeitbeatmung bei Kindern
und Jugendlichen — Indikation und technische Durchfiihrung
Pfleger A, Eber E

Journal fiir Pneumologie 2014, 2 (1), 26-31

Homepage:

= WWWw.kup.at/pneumologie =

Online-Datenbank
mit Autoren-
und Stichwortsuche

Krause & Pachemnegg GmbH e Verlag fir Medizin und Wirtschaft  A-3003 Gablitz



https://www.kup.at/pneumologie

Pneumologie

Datenschutz:

Ihre Daten unterliegen dem Datenschutzgesetz und
werden nicht an Dritte weitergegeben. Die Daten
werden vom Verlag ausschlieBlich fiir den Versand
der PDF-Files des Journals fiir Pneumologie und
eventueller weiterer Informationen das Journal be-
treffend genutzt.

Lieferung:

Die Lieferung umfasst die jeweils aktuelle Ausgabe
des Journals fir Pneumologie. Sie werden per E-Mail
informiert, durch Klick auf den gesendeten Link er-
halten Sie die komplette Ausgabe als PDF (Umfang
ca. 5-10 MB). AuRerhalb dieses Angebots ist keine
Lieferung moglich.

Abbestellen:

Das Gratis-Online-Abonnement kann jederzeit per
Mausklick wieder abbestellt werden. In jeder Benach-
richtigung finden Sie die Information, wie das Abo
abbestellt werden kann.

e-Abo kostenlos

Das e-Journal
Journal fiir Pneumologie

v steht als PDF-Datei (ca. 5-10 MB)
stets internetunabhangig zur Verfligung

v kann bei geringem Platzaufwand
gespeichert werden

v ist jederzeit abrufbar

v bietet einen direkten, ortsunabhangigen
Zugriff

v ist funktionsfahig aufTablets, iPads
und den meisten marktiiblichen e-Book-
Readern

v ist leicht im Volltext durchsuchbar

v umfasst nebenTexten und Bildern
ggf. auch eingebettete Videosequenzen.

www.kup.at/pneumologie



https://www.kup.at/cgi-bin/gratis-abo.pl

AuRerklinische nicht-invasive
Langzeitbeatmung bei Kindern und Jugendlichen —
Indikation und technische Durchfiihrung

Kurzfassung: Eine auRerklinische nicht-invasi-
ve Langzeitbeatmung (NIV) ist bei Kindern und
Jugendlichen mit neuromuskuldren Erkrankun-
gen sowie chronischen Lungenerkrankungen mit
Hyperkapnie und bei Erkrankungen mit Stdrun-
gen der zentralen Atemregulation mdglich, solan-
ge eine gewisse Autonomie der Spontanatmung
tagstiber gegeben ist. Patienten mit oberer Luft-
wegsobstruktion (z. B. mit kraniofazialen Fehlbil-
dungen oder Trisomie-21) kdnnen ebenfalls von
einer Maskenatemunterstiitzung profitieren.

Die Mehrzahl der Kinder und Jugendlichen
verwenden Nasenmasken, sogenannte ,Prongs”,
Nasenoliven oder speziell angepasste Silikon-
kissen, die nur an den Nasendffnungen anlie-
gen, den Nasenriicken aber freilassen. Das An-
passen der Maske an die Physiognomie des
Gesichts und die Minimierung von Lecks sind
ebenso entscheidend wie ein sensitiver Trigger,
um eine synchronisierte Atemunterstiitzung und
Korrektur der chronischen Hyperkapnie respekti-
ve bei oberer Luftwegsobstruktion ein Offenhal-
ten der Atemwege zur Spontanatmung zu errei-
chen. Neuere Beatmungsgerate kombinieren die
Vorteile von Volums-kontrollierter und Druck-
kontrollierter Beatmung, sind aber noch kaum an
Kindern validiert. Die Beatmungseinstellung er-

A. Pfleger, E. Eber

folgt unter Sp0,- und transkutaner CO,-Messung
bzw. mittels Polysomnographie. Ein friihzeitiger
Beatmungsbeginn in der Nacht scheint bei neu-
romuskulér kranken Patienten und ndchtlichen
transkutanen CO,-Werten > 49 mm Hg von Vorteil
zu sein. Ausgeprdgte Bulbdrsymptomatik mit re-
zidivierenden Aspirationen, exzessive Sekretpro-
bleme trotz externer Hustenunterstiitzung und 24
Stunden Beatmungsbedarf sind relative Kontrain-
dikationen fiir eine NIV.

Schliisselwdrter: Nicht-invasive mechanische
auBerklinische Beatmung, Kinder und Jugendli-
che, praktische Aspekte der Beatmungseinstel-
lung, chronische respiratorische Insuffizienz

Abstract: Noninvasive ventilation (NIV) in
chronic respiratory failure in children and
adolescents: Criteria to start and tips for
clinical practice. Noninvasive ventilation is
feasible in children with neuromuscular disor-
ders, hypercapnic lung disease such as advanced
cystic fibrosis, and central hypoventilation if the
patient has some respiratory autonomy while
awake. Furthermore, diseases causing severe up-
per airway obstruction such as craniofacial mal-

formations or Down syndrome may require posi-
tive airway pressure to maintain airway patency.
The choice of an appropriate interface is crucial
and as important as the ventilator.

Most children and adolescents use nasal
masks, nasal prongs or cannula which have min-
imal contact with the patient’s face, minimizing
cutaneous and facial side-effects, such as facial
flattening and maxilla retrusion. Pressure tar-
geted modes are preferred over volume target-
ed modes and combined modes are increasingly
used, although not yet validated for children. The
main objective is to correct chronic hypercapnia.
A sensitive trigger and appropriate alarm settings
are as important as good monitoring and detec-
tion of leaks during the adjustment of the ventila-
tor in using Sp0, and transcutaneous CO, meas-
urements. In neuromuscular diseases night time
ventilation is recommended by most experts if
maximal nocturnal trancutaneous CO, exceeds 49
mm Hg. Bulbar weakness, excessive drooling and
24 hours ventilation may be contraindications for
NIV. J Pneumologie 2014; 2 (1): 26-31.

Keywords: Noninvasive mechanical ventilation,
children and adolescents, practical aspects, chro-
nic respiratory failure

® Einleitung und Uberblick

Krankheiten von Kindern und Jugendlichen, die zu erhoh-
ter Atemarbeit fiihren oder eine zunehmende Atemmuskel-
schwiche verursachen, aber auch Erkrankungen, die eine
Atemregulationsstorung aufweisen, konnen eine Langzeit-
atemunterstiitzung erfordern. Die Durchfiihrung der auler-
klinischen Langzeitbeatmung geht auf die Poliomyelitisepi-
demie Mitte des vorigen Jahrhunderts zuriick [1]. Technische
Fortschritte in der Entwicklung von Beatmungsmaschinen,
insbesondere in der Moglichkeit der Anwendung verschie-
dener Beatmungsarten und in der Verbesserung der Trigger-
Empfindlichkeit bei Respiratoren fiir die auBerklinische Be-
atmung, ermoglichen die Anwendung auch schon im Sdug-
lings- und Kleinkindalter.

Die Atmung ist ein zentralnervos gesteuerter Vorgang, wel-
cher zu einer Zwerchfell- und Interkostalmuskelaktivierung
und damit Muskelkontraktion fiihrt, wodurch sich die Atem-
wege der Lunge erweitern und mit Luft gefiillt werden. Die
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Ruheausatmung ist ein passiver Vorgang, der durch die elasti-
schen Riickstellkrifte der Lunge bewirkt wird. Bei forcierter
Atmung wird zusitzlich die Atemhilfsmuskulatur (wie Mm.
sternocleido-mastoidei und Bauchmuskulatur) aktiviert. Wih-
rend des Atemvorgangs ist ein Uberwinden der Widerstinde
der oberen und unteren Luftwege erforderlich.

Verschiedene Erkrankungen bzw. Malformationen konnen
einen erhohten Luftwegswiderstand bei Ein- und/oder Aus-
atmung zur Folge haben und somit eine erhohte Atemarbeit
verursachen. Bestimmte Muskel- und Stoffwechselerkrankun-
gen fiihren iiber eine Verminderung der Kraft der Atemmus-
kulatur zu nachfolgender alveoldrer Hypoventilation. Bei an-
deren Erkrankungen ist die Regulation der Atemsteuerung ge-
stort, wodurch ebenso Hypoxidmie und Hyperkapnie entstehen
konnen. Beispiele fiir eine obere Luftwegsobstruktion sind die
Laryngomalazie, die pharyngeale Hypotonie, kraniofaziale
Fehlbildungen mit Kombinationen von Mittelgesichtshypo-
plasie und Retrognathie/Makroglossie, welche oft zusitzlich
mit laryngotrachealen Fehlbildungen (wie z. B. Larynxhypo-
plasie, Tracheomalazie bzw. Trachealstenose) assoziiert sind.
Kinder mit Trisomie-21 haben durch die Kombination von
pharyngealer Hypotonie und Makroglossie sowie eine gewis-
se Mittelgesichtshypoplasie und Mikrognathie besonders héu-
fig einen deutlich erhohten Atemwegswiderstand, der sich ins-
besondere im Schlaf mit obstruktiven Schlafapnoen bzw. -hy-
popnoen auswirken kann [2, 3].

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.
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Schwere Auspriagungen einer ,,chronic lung disease (CLD)
von Frithgeborenen oder schwere chronisch obstruktive Atem-
wegserkrankungen (z. B. COPD, cystische Fibrose) sind Bei-
spiele fiir Krankheiten mit vermehrter Atemarbeit durch er-
hohte Atemwegswiderstinde der intrathorakalen Atemwege,
bei denen eine Verbesserung der Ventilation durch Atemun-
terstiitzung notwendig werden kann.

Innerhalb der letzten 10 bis 15 Jahre hat sich der Anteil von zu
Hause atemunterstiitzten kindlichen und jugendlichen Patien-
ten besonders in der Gruppe der neuromuskulér Kranken mit
Atemmuskelschwiche am deutlichsten erhoht [4]. Eine klei-
nere Anzahl von Patienten, die aber spezielle Aufmerksamkeit
benotigen, sind jene mit zentralen Hypoventilationssyndro-
men (wie kongenitales zentrales Hypoventilationssyndrom —
CCHS, Prader-Willi-Syndrom, Arnold-Chiari-Malformation
und sekundire Hypoventilationssyndrome) [5, 6]. Manche
Krankheitsbilder zeigen eine Kombination aus obstruktiver
Luftwegserkrankung und zentraler Atemregulationsstorung
mit zentralen Atempausen, wie z. B. bei Patienten mit Achon-
droplasie [7]. Fiir eine Ubersicht siehe Tabelle 1.

B Kriterien fiir einen Beatmungsbeginn

Ziel einer Beatmung ist es, die alveoldre Hypoventilation,
welche eine chronische Hyperkapnie und Hypoxdmie verur-
sacht, zu korrigieren. Ein elektiver Be-

lation bei Thoraxdeformitéiten sinnvoll [8]. Von 45 in diese
Studie eingeschlossenen neuromuskuldr Kranken (mit spina-
ler Muskelatrophie Typ II, Muskeldystrophie Typ Duchenne
und anderen kongenitalen Myopathien, sowie schweren thora-
kalen Skoliosen; Alter 7-51 Jahre) mit nichtlichen transkuta-
nen CO,-Werten > 6,5 kPa und Vitalkapazititen < 50 % Soll-
wert wurden zunéchst diejenigen mit einer Tageshyperkapnie
von > 6 kPa (= 45 mmHg) nicht invasiv (mit Nasen- oder Ge-
sichtsmaske) atemunterstiitzt. Die {ibrigen 26 Patienten mit
Tages-Normokapnie wurden zwei unterschiedlichen Gruppen
zugeordnet. Eine Gruppe wurde erst nach Erreichen bestimm-
ter Kriterien wie Tageshyperkapnie (> 6 kPa = 45 mmHg),
Verschlechterung der nichtlichen Hypoventilation, mehr als
drei respiratorische Infekte pro Jahr und / oder Entwicklung
einer Gedeihstérung bzw. bei akuter respiratorischer Dekom-
pensation beatmet. Die andere Gruppe mit Tages-Normokap-
nie wurde sofort nichtlich mit Maskenbeatmung unterstiitzt.
Dabei fiihlten sich die Patienten der Beatmungsgruppe woh-
ler, hatten weniger Probleme wihrend respiratorischer Infek-
te und bessere Lebensqualitidtswerte als jene der nicht beat-
meten Gruppe; initial nicht beatmete Patienten erreichten zu-
dem innerhalb von durchschnittlich 8 Monaten auch tagsiiber
die pridefinierten Kriterien fiir eine Atemunterstiitzung. Die-
se Untersuchung und eine Vielzahl von Erfahrungen in spezia-
lisierten Zentren haben dazu gefiihrt, dass heute neben den
klinischen Symptomen einer nédchtlichen Hypoventilation ein

atmungsbeginn richtet sich daher ei-
nerseits nach medizinischen Messpa-
rametern (arterielle Blutgas- und Puls-
oxymetriemessungen) und andererseits

Tabelle 1: Ursachen einer chronischen Ateminsuffizienz bei Kindern und Jugend-
lichen (modifiziert nach Hammer / Pfleger in Kapitel 40.2 Heimbeatmung. In: von
Mutius E, Gappa M, Eber E, Frey U, Hrsg. Padiatrische Pneumologie. Springer
Berlin, Heidelberg, 2014; 356-376).

nach Symptomen der Betroffenen. Ta-
ges-PaCO,-Werte > 6 kPa (45 mmHg)

Pathophysiologie: Erhohte Atemarbeit

Beispiele von Erkrankungen

verbunden mit Sauerstoffsittigungswer-
ten < 97 % in Raumluft sind ein Kri-
terium fiir eine respiratorische Insuffi-
zienz und konnen Anlass sein, mit einer
Atemunterstiitzung zu beginnen. In die
Entscheidung werden auch die Grund-
erkrankung und die klinische Sympto-

Skelettdeformitaten

Obstruktion der oberen Luftwege
Chronische Lungenerkrankungen

Anomalien der unteren Luftwege

Kraniofaziale Fehlbildungen

Chronic lung disease of infancy (CLD),
cystische Fibrose (cystic fibrosis, CF)
Kyphoskoliose, Deformation der Thorax-
wand, Achondroplasie

Ausgepragte Tracheo- bzw. Bronchomalazie
(u.a. assoziiert mit GefédBkompression bei
Fehlbildungen im kardiovaskularen System)

matik mit einzubeziehen sein. Schwa-
cher Husten, wiederholte pulmonale In-
fekte, erhohte Atemfrequenz mit Ein-
satz der Atemhilfsmuskulatur, paradoxe
Thoraxbewegungen und Einziehungen,
klinische Zeichen schlafbezogener At-
mungsstorungen wie néchtliche Arou-
sals, abnorme Schlafpositionen, Schwit-
zen, Tagesmiidigkeit, morgendliche
Kopfschmerzen und Inappetenz miissen
erfasst werden.

Neuromuskulére

Aber auch bei Normokapnie und nor-
maler Sauerstoffsittigung unter Tag,

und metabolische Erkrankungen

Hohe Rickenmarksverletzung

Pathophysiologie: Schwache der Atemmuskulatur

Spinale Muskelatrophie,
Duchenne-Muskeldystrophie
Andere Muskeldystrophien
Myasthenia gravis (congenita)

Myopathien (kongenitale, mitochondria-
le und Speicherkrankheiten wie z.B. Mb.
Pompe)

Myotone Dystrophie

Hereditdre sensomotorische Neuropathie
Poliomyelitis

Phrenikusparese

Trauma

jedoch néchtlichen, transkutan gemes-
senen CO,-Werten von > 6,5 kPa (49
mmHg) ohne klinische Symptomatik, ist
einer randomisierten kontrollierten kli-
nischen Studie zufolge ein Beatmungs-
beginn bei Patienten mit Atemmuskel-

Pathophysiologie: Stérungen der Atemregulation

Primére und sekundére
Hypoventilationssyndrome

Kongenitales zentrales Hypoventilations-
syndrom (congenital central hypoventilation
syndrome, CCHS)

Arnold-Chiari-Malformation
PraderWilli-Syndrom, Achondroplasie
Hirntumor, Blutung, Trauma

schwiche bzw. alveoldrer Hypoventi-

JPNEUMOLOG 2014; 2 (1) 27
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Abbildung 1: Silikonmaske (,custom made”). Der rote Pfeil zeigt auf das Ausatem-
ventil.

Schwellenkriterium von 6,7 kPa (50 mm Hg) bei transkuta-
ner CO,-Messung wihrend des Schlafes als Entscheidungshil-
fe fiir eine ndchtliche Atemunterstiitzung dient.

B Praktische Durchfiihrung einer nicht-
invasiven Atemunterstiitzung

Patienten mit einer gewissen Autonomie der Spontanatmung
und vorwiegend néchtlich bendtigter Atemunterstiitzung sind
gute Kandidaten fiir eine nicht-invasive Beatmung. Die Einlei-
tung einer nicht-invasiven (im Gegensatz zu invasiv = iiber ein
Tracheostoma als Beatmungszugang) Atemunterstiitzung setzt
die Auswahl einer geeigneten Beatmungsmaschine und eines
geeigneten ,,Interface™ voraus. Letzteres kann eine Nasen- (in
der Mehrzahl der Fille), Nasen-Mundmaske, Nasenoliven,
bzw. ,,Prongs®, ein Mundstiick und selten eine Gesichtsmaske
sein. Die Masken miissen exakt an die Physiognomie des Ge-
sichts angepasst sein. Die Verwendung von angepassten (,,cus-
tom-made*‘) Silikonmasken (Abb. 1 und 2) kann eine gute Al-
ternative zu kiduflichen Masken darstellen, wenn durch die ver-
wendeten Industriemasken Druckstellen an der Haut entstehen.
Zusitzlich droht besonders bei Sduglingen und Kleinkindern,
aber auch Schulkindern, durch die lingere Anwendung einer
Maskenbeatmung mit Druckausiibung auf die Oberkieferkno-
chen eine Wachstumshemmung der Oberkiefer mit Mittelge-
sichtshypoplasie bzw. Maxilla-Retrognathie [9]. Dem kann
durch die Verwendung von Masken mit unterschiedlicher Ab-
stiitzung am Gesicht entgegengewirkt werden.

Die Masken sollten einen moglichst geringen Totraum auf-
weisen. Prinzipiell werden zweierlei Arten von Masken un-
terschieden: zum einen Masken, die mit Einschlauchsyste-
men verwendet werden und eine Ausatemoffnung direkt an
der Maske (,,vented mask‘) besitzen, sowie Masken ohne di-
rekte Ausatemoffnung (,,non-vented mask®). Letztere werden
in der Regel iiber ein Zweischlauchsystem und Exspirations-
ventil, welches die Ausatmung in den Respirator zurtickfiihrt,
verwendet. Respiratoren konnen Druck-gesteuerte oder Vo-
lumen-gesteuerte Beatmungsverfahren anwenden. Entschei-
dend ist, sicherzustellen, dass das Kind bzw. der Jugendliche
den Respirator triggern kann, um dann einen Druck- oder Vo-
lumen-gesteuerten Atemhub auszulosen. Da Druck-gesteuer-

28  JPNEUMOLOG 2014; 2 (1)

Abbildung 2: Angepasste Silikonmaske mit kleinem Totraum.

te Beatmungsmodi eine Leckkompensation ermdglichen und
subjektiv meist angenehmer empfunden werden, sind sie be-
vorzugt in Verwendung. Hybridmodi, welche die Vorteile bei-
der Modi kombinieren, werden zunehmend eingesetzt, wenn
sie auch kaum an Kindern erprobt wurden.

Entscheidend ist, ein minimales definiertes Atemzugvolumen
zu garantieren, um die chronische Hyperkapnie zu korrigie-
ren. Dies kann mit Einstellung eines fixen Atemzugvolumens
(10-15 ml/kg KG) oder eines bestimmten Inspirationsdrucks
und einer definierten Inspirationszeit gelingen. Weiters muss
bei Patienten, die zu Schlafapnoen neigen oder die keine aus-
reichende Triggerung der Beatmungsmaschine schaffen, durch
eine ,,back-up“-Frequenz, die sich an der Spontanfrequenz der
Patienten orientiert und etwa 2-3 Atemziige darunter einge-
stellt wird, eine ausreichende Beatmung sichergestellt werden.

Bei Kindern mit Atemmuskelschwiche kann anfangs eine ein-
fache Druckunterstiitzung auf zwei Niveaus, also eine ,,Bile-
vel-Pressure Support“-Beatmung in einem Spontanmodus ge-
niigen. In den meisten Fillen wird aber eine Kombination von
getriggerter Spontanatmung mit fixer Frequenzvorgabe und
bestimmter Inspirationszeit eingestellt werden, sodass bei ldn-
geren Atempausen und oberflichlicher Atmung nachts die
Korrektur der Hyperkapnie sichergestellt ist (spontan/zeitge-
steuerter Modus = spontaneous/timed im Druck-gesteuerten
Beatmungsmodus). Ebenso erlaubt eine fixe Atemfrequenz-
vorgabe im assistiert-kontrollierten Volumen-Modus das Aus-
16sen eines Atemhubs, wenn keine Triggerung oberhalb die-
ser Frequenz erfolgt ist. Wenn eine Triggerung unmdglich ist,
wird eine kontrollierte Beatmungsform zur Anwendung kom-
men. Die Ausstattung (Batterie/Akku) und Alarmmoglichkei-
ten (Diskonnektions-, Hochdruckalarm, Atemzugvolumen-
und Atemminutenvolumen-Alarme) eines Respirators richten
sich nach der Abhéngigkeit des Betroffenen von der Atemun-
terstiitzung (siehe Tabelle 2). Es ist von Bedeutung, ob bei
Ausfall der Beatmung eine lebensbedrohliche Situation ein-
treten wiirde oder nicht.

Wenn der Beginn einer Atemunterstiitzung elektiv erfolgen
kann, also keine akute respiratorische Dekompensation vor-
liegt, die ein intensivmedizinisches Vorgehen erfordert, ist in
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Tabelle 2: Vergleich von einfachen Volumen- und Druck-ge-
steuerten Respiratoren

Tabelle 3: Praktisches Vorgehen bei elektiver Masken-
anpassung

Volumen-gesteuerte Respiratoren
— Konstantes Atemzugvolumen, aber variabler Inspirationsdruck

— Modglicherweise effektivere Ventilation bei sich hdufig andern-
den Atemwegswiderstanden bzw. Thoraxcompliance

— Keine Leckkompensation

— Meist bessere Alarmausstattung

— Interne Batterie

— Geeignet flr Insufflationsmandver (, airstacking”)

Druck-gesteuerte Respiratoren

— Konstanter inspiratorischer Spitzendruck bei variablem Atem-
zugvolumen

— Schnellere inspiratorische Druckunterstiitzung und effektivere
Entlastung der Atemmuskulatur

Leckkompensation
— Wird meist als komfortabler empfunden
Meist ohne Batterieausstattung

der Regel eine sorgfiltige Anpassung tagsiiber moglich. Da-
bei wird zu Beginn bei aufgesetzter Maske zunéchst mit nied-
rigen Inspirationsdriicken (z. B. 8-10 cm H,O, manchmal an-
fangs sogar darunter) im Spontanmodus beatmet (der Patient
bestimmt die Inspirationszeit selbst). Der Exspirationsdruck
kann bei 2-4 cm H,O oder bei Bedarf auch anders eingestellt
werden (Bilevel-Respiratoren und Masken mit Ausatemoff-
nung bendtigen zur besseren CO,-Elimination und um eine
CO,-Riickatmung zu verhindern, einen gewissen exspiratori-
schen Atemwegsdruck — EPAP = expiratory positive airway
pressure). Es ist wichtig, und bei Kleinkindern oft nur spiele-
risch zu erreichen, die Angst vor der Maske zu nehmen. Bei
alteren Kleinkindern und Schulkindern scheint ein Maskentyp
mit speziellem Silikonkissen, der an den Nasenoffnungen an-
liegt, aber den Nasenriicken nicht betrifft, eine gute Alternati-
ve zu sein. Ein Vorteil dabei ist auch eine geringere Gesichts-
feldeinschriankung des Kindes. Wichtig ist, dass eine freie
Passage der Nasenwege gesichert ist; hyperplastisches ade-
noides Gewebe, Nasenpolypen oder Chonalstenosen sind zu-
vor auszuschlieBen bzw. sofern moglich einer Korrektur bzw.
Operation zuzufiihren (Tabelle 3).

Vorteile der ausschlieflichen Beatmung iiber eine Nasenmas-
ke sind die Moglichkeit des Abhustens unter Beatmung, die
geringere Aspirationsgefahr bei Erbrechen und die geringere
Gefahr der Einengung des Rachenraums, die durch Retropo-
sition des Unterkiefers durch eine Nasen-Mundmaske auftre-
ten kann. Bei Sduglingen erlauben Nasenmasken die Verwen-
dung eines Schnullers, wodurch sowohl die Akzeptanz des
Interface verbessert als auch einem Luftausstrom iiber den
Mund entgegengewirkt werden kann. Der grote Nachteil von
Nasenmasken ist, dass das Auftreten eines Mundlecks eine
suffiziente Atemunterstiitzung erschwert. Dies kann manch-
mal trotz Anhebens des Unterkiefers (z. B. mit Kinnhalte-
band) und Erhdhen des Beatmungsdrucks, bzw. Veridnderun-
gen der Druckanstiegsgeschwindigkeit und / oder der Inspi-
rationszeit und der Atemfrequenz ein Problem bleiben. Dabei
ist zu bedenken, dass Mundlecks von 0,2-0,4 1/sec trockene
Nasen, Rhinorrhoe und Anschwellen der Nasenschleimhaut
zur Folge haben und damit den Nasenwiderstand (= auch Be-
atmungswiderstand) weiter erhohen. Lecks > 0,4 1/sec fiihren
zu betrdchtlichem Druckverlust und die Beatmungsmaschine

1. Spielerisches Vertrautmachen mit der Maske, Aufsetzen der
Maske ohne Beatmung

2. Beatmungsbeginn im Spontanmodus und mit niedrigem Beat-
mungsdruck

3. Kurze Beatmungsphasen zunéachst tagstiber und auch durchaus
im Sitzen bzw. im Rollstuhl

4. Langsames Herantasten an hohere Beatmungsdriicke

5. Nachtliche Uberwachung mit transkutaner CO,-Messung und
Pulsoxymetrie bzw. Polysomnographie

kann zudem nicht zwischen einem Mund- und Maskenleck
unterscheiden.

Die Befeuchtung der Atemluft durch eine Heizung kann zwar
die Schleimhauttrockenheit beheben, nicht aber Druckverlust
und resultierende erschwerte Triggerung der Beatmungsma-
schine [10]. Eine néchtliche transkutane COz-Uberwachung
und Pulsoxymetrie (oder noch besser eine Polysomnographie)
ermoglichen die Erfassung von relevanten Ventilator-Patien-
ten-Asynchronien mit resultierenden Séttigungsabfillen, Hy-
perkapnien, und Schlaf-Fragmentierungen, die oftmals gera-
de in der zweiten Nachthilfte (z. B. Leck-bedingt) vermehrt
auftreten und einer Korrektur der Beatmungseinstellung und/
oder der Interface-Anpassung bediirfen [11]. Undichtigkeiten
der Maske konnen auch Irritationen der Augen mit Konjunk-
tivitiden zur Folge haben und Beatmungsdriicke liber 18 cm
H,O sind hidufiger mit unangenehmer Uberblihung des Ma-
gens assoziiert. Letzteres betrifft eher jugendliche neuromus-
kulédr Kranke mit steifem Thoraxskelett. Meist kann durch Re-
duktion des Atemzugvolumens bzw. des Beatmungsdrucks
und eine Erhohung der Beatmungsfrequenz entgegengewirkt
werden [12-14].

B Spezielle Aspekte der nicht-invasiven
Atemunterstiitzung bei Patienten mit
neuromuskularen Erkrankungen

Hilfe bei Sekretforderung und damit in erster Linie Husten-
unterstiitzung sind im Verlauf von Erkrankungen wie spina-
ler Muskelatrophie, Duchenne-Muskeldystrophie und anderen
neuromuskuldren Erkrankungen schon friihzeitig indiziert. Zu
diesem Zeitpunkt im Krankheitsverlauf miissen noch keine
nédchtlichen schlafbezogenen Atmungsstérungen in der Poly-
somnographie detektiert werden. Ein abgeschwéchter Husten-
spitzenstol (peak cough flow < 160 1/min) priadisponiert zu
wiederholten Infekten, Atelektasen und Pneumonien, weswe-
gen eine ,,Hustenaugmentationstechnik angewendet werden
sollte [15]. Bei Jugendlichen ab 12 Jahren wird die Verwen-
dung einer Hustenhilfe bereits bei HustenstoBen von < 270 1/
min empfohlen [16]. Das kann ein Beatmungsbeutel mit Mas-
ke (oder Mundstiick) und eventuell auch aufgesetztem Ein-
wegventil, welches die Ausatmung verhindern soll, sein oder
ein IPPB- (intermittent positive pressure breathing-) Beat-
mungsgerit bzw. ein Volums-kontrolliertes Beatmungsgeriit.
Damit kann ,,air-stacking® — die wiederholte Insufflation von
Luft bei dazwischen vom Betroffenen durchgefiihrtem Glot-
tisverschluss und damit eine Erhohung des Einatemvolumens
— durchgefiihrt werden. Dadurch kann ein verbesserter Hus-
tenstof3 erzeugt werden.
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Bei fortgeschrittener Erkrankung und vor allem bei erschwer-
ter Kooperation oder bei Unfihigkeit, einen suffizienten Glot-
tisverschluss herbeizufiihren, hat sich die Anwendung von
Maschinen, die sowohl die Insufflation als auch das Abhusten
(= Exsufflation) unterstiitzen konnen (Cough-In-Exsufflator),
bewihrt [17]. Wihrend respiratorischer Infekte kann auch
eine nicht-invasive Beatmung durch Anwendung tagsiiber und
Erhhung des inspiratorischen Beatmungsdrucks um 2-5 cm
H,O und des exspiratorischen Beatmungsdrucks um 1-2 cm
H,O Physiotherapie und das Abhusten von Sekret erleichtern.
Speziell junge Erwachsene mit Duchenne-Muskeldystrophie
profitieren von einer nicht-invasiven Atemunterstiitzung iiber
viele Jahre. Bei zunehmender Ateminsuffizienz kann auch
tagsiiber tliber ein gewinkeltes Mundstiick, welches tiber ei-
nen am Rollstuhl fixierten Biigel in unmittelbarer Mundnzhe
an der Wange anliegt, eine Druckunterstiitzung von Sponta-
natemziigen ermoglicht werden. Schwellenwerte fiir eine Ta-
gesventilation sind zunehmende Hyperkapnie mit pCO, > 50
mmHg und SpO, < 92 % im Wachzustand [18, 19].

B Kontraindikationen fiir eine nicht-inva-
sive Maskenbeatmung und spezielle As-
pekte der Beatmung beim kongenitalen
zentralen Hypoventilationssyndrom

Fiir das Gelingen einer Beatmung mittels einer Nasen- oder
Nasenmundmaske (bzw. mittels eines anderen ,Interface)
sind ein gewisses Mall an Kooperation des Patienten einer-
seits und ein Miteinbeziehen der Eltern bzw. der Betreuungs-
personen, die das Aufsetzen der Maske — und sofern die Kin-
der dies selbst nicht konnen — auch das Abnehmen derselben
iibernehmen miissen, vorauszusetzen.

Der Umstieg auf eine Beatmung iiber einen invasiven Zugang
(Tracheostoma) kann aus verschiedenen Griinden notwendig
werden. Eine durchgehende, fast 24 Stunden anzuwendende
Beatmung kann in vielen Fillen nur iiber ein Tracheostoma
appliziert werden, insbesondere wenn die Patienten Sduglin-
ge und Kleinkinder sind (Gesichtsfeldeinschrankung, Mittel-
gesichtsdeformierung).

Weiters ist eine ausgeprigte Bulbarsymptomatik mit rezidi-
vierenden Aspirationen eine relative Kontraindikation, eben-
so wie wiederholte Sekretprobleme, die mit externer Husten-
unterstiitzung nicht behebbar sind. Umgekehrt kann auch eine
anfangs iiber ein Tracheostoma applizierte Beatmung, zum
Beispiel bei Patienten mit kongenitalem zentralen Hypoven-
tilationssyndrom (CCHS) oder bei Patienten mit Achondro-
plasie im Schulalter, auf eine Maskenatemunterstiitzung um-
gestellt werden. Bei Patienten mit CCHS und 24-Stunden-Be-
atmungsbedarf kann eine Kombination mit einem Zwerch-
fellschrittmacher tagsiiber und Maskenbeatmung nachts
sinnvoll sein [20]. Kinder mit CCHS sind durch ein fehlen-
des Dyspnoe-Empfinden gekennzeichnet und daher z. B. beim
Schwimmen ohne Aufsicht lebensgefidhrdet. Hypoxdmie und
Hyperkapnie im Schlaf fiihren zu keiner ausreichend schnel-
len und tiefen Atmung; bei manchen Mutationen ist es not-
wendig, auch die Tagesventilation dauerhaft zu unterstiitzen.
Abhingig vom Alter und Ventilationsbedarf wird daher in der
Mehrzahl der Zentren, die diese Patienten betreuen, zumin-
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dest zu Beginn zur Sicherstellung einer addquaten Ventilation
der invasive Beatmungszugang bevorzugt [21]. In Zentren mit
spezieller Expertise und bei bestens geschulten Betreuungs-
personen (meist in der Nacht anwesendes speziell geschul-
tes Pflegepersonal) kann bei ausschliefSlich nichtlichem Be-
atmungsbedarf und Sa0,- sowie CO,-Monitoring aber auch in
dieser Patientengruppe schon im S#uglings- und Kleinkind-
alter eine Beatmung via Interface erfolgen [22].

B Reslimee

Durch den zunehmenden Bedarf an auBerklinischer Langzeit-
atemunterstiitzung insbesondere bei neuromuskulidr kranken
Kindern und Jugendlichen wichst die Expertise in speziell da-
mit befassten Zentren und wurden Verbesserungen auf dem
Gebiet der industriell hergestellten Masken und technischen
Ausstattung von Heimrespiratoren erarbeitet. Die Langzeiter-
gebnisse und Lebensqualititsverbesserungen sind besonders
bei Patienten mit Muskeldystrophie vom Typ Duchenne gut

dokumentiert.

erklart.

B Relevanz fiir die Praxis

Unterschiedliche Krankheiten im Kindes- und Jugendal-
ter, welche eine chronische respiratorische Insuffizienz
zeigen, bzw. Malformationen, die eine Stiitzung des Luft-
wegs und eine Beatmung auflerhalb der Klinik erfordern,
werden besprochen. Kriterien fiir einen Beatmungsbeginn
wie auch Aspekte der praktischen Durchfiihrung werden
diskutiert. Die Bedeutung von Moglichkeiten der Husten-
unterstiitzung bei neuromuskuldren Erkrankungen wird
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