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1 Einleitung
!

1.1 Hintergrund
Die maschinelle Beatmung zur Therapie der chronischen respira-
torischen Insuffizienz (CRI) hat eine lange Historie. Dabei ist ins-
besondere die Negativdruckbeatmung mittels eiserner Lunge in
der ersten Hälfte des vergangenen Jahrhunderts bekannt gewor-
den. Heute dominiert die Positivdruckbeatmung, die entweder
nichtinvasiv meistens via Gesichtsmasken oder invasiv via Tra-
chealkanüle erfolgt, wobei die nichtinvasive Beatmung (NIV)
überwiegt. In den letzten 20 Jahren sind eine Vielzahl von For-
schungsarbeiten zu diesem Thema publiziert worden. Insbeson-
dere wurde die Frage formuliert, ob eine dauerhafte, meist inter-
mittierende, außerklinische Beatmung funktionelle Parameter,
klinische Beschwerden, Lebensqualität und Langzeitüberleben

Zusammenfassung
!

Die fundamentale berufspolitische Bedeutung der Beatmungs-
medizin für die deutsche Pneumologie ist unbestritten. Vor die-
sem Hintergrund formuliert die Deutsche Gesellschaft für Pneu-
mologie und Beatmungsmedizin e.V. (DGP) diese S2-Leitlinie zur
außerklinischen Beatmung. Die außerklinische Beatmung kann
nichtinvasiv über Gesichtsmasken oder invasiv nach Anlage eines
Tracheostomas erfolgen und wird zunehmend zur Therapie der
chronischen ventilatorischen Insuffizienz eingesetzt, wobei die
chronisch obstruktive Lungenerkrankung, thorakal restriktive
Erkrankungen, das Obesitas-Hypoventilations-Syndrom sowie
neuromuskuläre Erkrankungen die Hauptindikationen darstel-
len. Wesentlich für die Indikationsstellung sind das Vorliegen
von Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz sowie der
Nachweis der Hypoventilation, in der Regel die Hyperkapnie.
Diesbezüglich werden in der Leitlinie die krankheitsspezifischen
Indikationsparameter aufgeführt und in Form von Therapie-Al-
gorithmen zusammengefasst, wobei auch auf die Besonderheiten
des Sekretmanagements und der pädiatrischen Patienten einge-
gangen wird. Die außerklinische Beatmung muss um ein Beat-
mungszentrummit Expertise in der Indikationsstellung, dem Be-
ginn und der Überwachung einer außerklinischen Beatmung or-
ganisiert sein. Entsprechend informiert die Leitlinie detailliert
über die notwendige technische Ausstattung sowie Einstellung,
Umstellung, Kontrolle und Organisation der außerklinischen Be-
atmung. Eine entscheidende Vorraussetzung für die außerklini-
sche Beatmung ist zudem die suffiziente, in der Leitlinie weiter
spezifizierte, Qualifikation des außerklinischen Pflegeteams. Die
Beatmungstherapie stellt eine in die Integrität des Patienten
stark eingreifende und oft lebenserhaltende Therapie dar. Das
selbstbestimmte Leben hat neben der Qualitätssicherung der Be-
atmungstherapie oberste Priorität. Eine außerklinische Beat-
mung verbessert nachweislich die gesundheitsbezogene Lebens-
qualität von Patienten mit chronischer ventilatorischer Insuffi-
zienz. Sie kann zudem das Langzeitüberleben bei denmeisten Pa-
tientengruppen verlängern. Dennoch ist die Langzeitprognose
trotz Beatmungstherapie zum Teil schwer limitiert. Vor diesem
Hintergrund berücksichtigt die Leitlinie auch ethische Aspekte.
Sie bezieht sich dabei auf die Aufklärung des Patienten, die Kom-
munikation am Lebensende beatmeter Patienten, die Möglich-
keiten einer Patientenverfügung sowie über die Behandlungs-
schritte während des Sterbeprozesses.
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von Patienten mit einer CRI verbessern kann. Darüber hinaus
stellte sich die Frage nach dem richtigen Zeitpunkt des Beginns
einer außerklinischen Beatmung sowie nach den optimalen, an
wissenschaftlichen Kriterien orientierten, Beatmungstechniken.
Diesbezüglich wurden in der Vergangenheit nationale Empfeh-
lungen zur Durchführung einer außerklinischen Beatmung for-
muliert [1]. Die in den letzten Jahren zunehmende Anzahl wis-
senschaftlicher Publikationen zu diesem Thema, die rasant zu-
nehmende Anwendung der außerklinischen Beatmung, sowie
die aktuelle gesundheitspolitische Auseinandersetzung vor dem
Hintergrund des Kostendrucks im Gesundheitssystem und der
Notwendigkeit zur Gestaltung von entsprechenden Versorgungs-
strukturen machen die Formulierung einer fachübergreifenden
wissenschaftlichen Leitlinie notwendig. Diese Leitlinie ersetzt
damit die bestehenden nationalen Empfehlungen [1].

1.2 Ziel der Leitlinie
Die vorliegende Leitlinie formuliert folgende Ziele:
" Darstellung der Indikationen einschließlich des geeigneten

Zeitpunkts zur Einleitung einer außerklinischen Beatmung.
" Festlegung des diagnostischen und therapeutischen Vorge-

hens bei Einleitung der Beatmung.
" Vorgehen bei Überleitung in die außerklinische Beatmung.
" Festlegung von Anforderungen an die technische und perso-

nelle Ausstattung von Institutionen, die bei der Behandlung
von Patienten mit außerklinischer Beatmung beteiligt sind.

" Aufstellung von Kriterien zur Qualitätssicherung bei außer-
klinischer Beatmung.

Vor diesem Hintergrund formulieren unter dem Dach der Ar-
beitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fach-
gesellschaften e.V. (AWMF) die delegierten Experten folgender
Gesellschaften und Verbände die vorliegende Leitlinie:
–Deutsche Gesellschaft für Pneumologie und Beatmungsmedizin
e.V. (DGP)

– Arbeitsgemeinschaft für Heimbeatmung und
Respiratorentwöhnung e.V. (AGH)

– Deutsche Gesellschaft für Anästhesiologie und Intensivmedizin
e.V. (DGAI)

– Deutsche Gesellschaft für Fachkrankenpflege und
Funktionsdienste e.V. (DGF)

– Deutsche Gesellschaft für Kardiologie – Herz- und Kreislauf-
forschung e.V. (DGK)

– Deutsche Gesellschaft für Kinderheilkunde und Jugendmedizin
e.V. (DGKJ)

– Deutsche Gesellschaft für Muskelkranke e.V. (DGM)
– Deutsche Gesellschaft für Neurologie e.V. (DGN)
– Deutsche Gesellschaft für Palliativmedizin e.V. (DGP)
– Deutsche Gesellschaft für Schlafforschung und Schlafmedizin
(DGSM)

– Industrieverband Spectaris
–Medizinischer Dienst der Krankenversicherung Bayern
(MDK Bayern)

Die Finanzierung der vorliegenden Leitlinie erfolgt durch die
Deutsche Gesellschaft für Pneumologie und Beatmungsmedizin
e. V. (DGP).

1.3 Leitlinienkomitee
Sprecher und Federführung:
Prof. Dr. Wolfram Windisch (Freiburg)

Moderation:
PD Dr. Helmut Sitter (Marburg)

Redaktionsgruppe:
Jörg Brambring (Unterhaching)
PD Dr. Stephan Budweiser (Donaustauf)
Dr. Dominic Dellweg (Grafschaft)
Dr. Jens Geiseler (Gauting)
Frank Gerhard (Wuppertal)
Dr. Thomas Köhnlein (Hannover)
PD Dr. Uwe Mellies (Essen)
Prof. Dr. Bernd Schönhofer (Hannover)
Dr. Bernd Schucher (Großhansdorf)
Dr. Karsten Siemon (Grafschaft)
Dr. Stephan Walterspacher (Freiburg)
Prof. Dr. Wolfram Windisch (Freiburg)
PD Dr. Martin Winterholler (Rummelsberg)

Abstract
!

The field of mechanical ventilation is highly important in pulmo-
nary medicine. The German Medical Association of Pneumology
and Ventilatory Support [„Deutsche Gesellschaft für Pneumolo-
gie und Beatmungsmedizin e.V. (DGP)“] therefore has formula-
ted these guidelines for home mechanical non-invasive and inva-
sive ventilation. Non-invasive home mechanical ventilation can
be administered using various facial masks; invasive home me-
chanical ventilation is performed via a tracheostomy. Home me-
chanical ventilation is widely and increasingly accepted as a
treatment option for chronic ventilatory failure whichmost often
occurs in COPD, restrictive lung diseases, obesity-hypoventilation
syndrome and neuromuscular disorders. Essential for the initia-
tion of home mechanical ventilation are the presence of symp-
toms of ventilatory failure and the detection of hypoventilation,
most importantly hypercapnia. These guidelines comprise gener-
al indication criteria along with disease-specific criteria summa-
rised by treatment algorithms. In addition, the management of
bronchial secretions and care of paediatric patients are addres-
sed. Home mechanical ventilation must be organised around a
specialised respiratory care centre with expertise in patient se-
lection, the initiation and the control of home mechanical venti-
lation. In this regard, the guidelines provide detailed information
about technical requirements (equipment), control and settings
of mechanical ventilation as well as organisation of patient care.
A key requirement for home mechanical ventilation is the quali-
fication of specialised home-care services, which is addressed in
detail. Independent living and the quality of respiratory care are
of highest priority in patients receiving home mechanical venti-
lation, since home mechanical ventilation can interfere with the
integrity of a patient and often marks a life-sustaining therapy.
Home mechanical ventilation has been shown to improve
health-related quality of life of patients with chronic ventilatory
failure. Long-term survival is improved in most patient groups,
even though the long-term prognosis is often severely limited.
For this reason, ethical issues regarding patient education, com-
munication with ventilated patients at the end of life, living will,
testament and medical care during the dying process are discus-
sed.
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1.4 Beteiligung der Industrie
Die technische Entwicklung im Bereich der Beatmungsmedizin
ist überwältigend. Neben der wissenschaftlich-klinischen For-
schung hat die Industrie einen wesentlichen Anteil an den mo-
dernen Entwicklungen in der Beatmungsmedizin. Um dieser Be-
teiligung gerecht zu werden, wurden zwei Vertreter stellvertre-
tend für die Hersteller/Vertreiber von Beatmungsgeräten und
-zubehör zur Teilnahme an den Konsensus-Konferenzen eingela-
den. Ihrewesentliche Aufgabe bestand in der fachlichen Beratung
bezüglich technischer Fragestellungen. Die Auswahl dieser Ver-
treter erfolgte über den Industrieverband Spectaris. Die Neutrali-
tät der Industrie hatte hohe Priorität. Sie war durch folgende
Maßnahmen sichergestellt:
" keine finanzielle Beteiligung der Industrie an der Erstellung

dieser Leitlinie und bei der Ausrichtung der Konsensus-Kon-
ferenzen

" kein Stimmrecht der beiden Industrievertreter bei allen
Beschlüssen der Konsensus-Konferenzen

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

" Teilnahme von zwei imWettbewerb stehenden Firmen

2 Methodik
!

Die vorliegende Leitlinie wurde nach dem System der AWMF ent-
wickelt und entspricht der Entwicklungsstufe S2, der sowohl eine
formale Evidenz-Recherche als auch Konsensfindung durch einen
nominalen Gruppenprozess zugrunde liegen. Diesbezüglich wur-
den zwei Konsensuskonferenzen sowie mehrere Redaktionssit-
zungen durchgeführt.

2.1 Literatursuche
Eine Literaturrecherche mit unbeschränktem Publikationszeit-
raum wurde im September 2007 zentral für die Themengebiete
aller Arbeitsgruppen durchgeführt. Diese Suche wurde anhand
von Suchwortlisten in den Datenbanken Cochrane und PubMed/
Medline vorgenommen. Es wurden imWesentlichen Veröffentli-
chungen in englischer und deutscher Sprache berücksichtigt. Der
resultierende Katalog relevanter Titel wurde durch eine nicht for-
malisierte Literaturrecherche aus anderen Quellen ergänzt. Die
Suchkriterien und -termini sind im Folgenden detailliert aufge-
führt:
Limits: Humans, Clinical Trial, Meta-Analysis, Practice Guideline,
Randomized Controlled Trial, Review, All Adult: 19+ years/Chil-
dren
Mesh-Term-Suche:mechanical ventilation
Subgruppensuche: COPD, Restrictive, Duchenne, ALS, children
PubMed-Suche mit folgenden Termini: Noninvasive ventilation,
Invasive ventilation, Tracheal tube ventilation, NPPV, NIMV,
BiPAP, Noninvasive positive pressure ventilation, Mask
ventilation
Die erfasste Literatur wurde den Teilnehmern der verschiedenen
Arbeitsgruppen zur Verfügung gestellt und durch diese ergänzt.
Eine standardisierte Evidenzbewertung der relevanten Veröffent-
lichungen wie bei S3-Leitlinien erfolgte nicht. Auf der Grundlage
der erfassten Literatur erstellte jede Arbeitsgruppe eine Über-
sicht über ihren Schwerpunkt und formulierte daraus Empfeh-
lungen und Algorithmen für die klinische Anwendung.
FürweiteremethodischeDetails sowie Auflistungder Teilnehmer
der Konsensuskonferenzen sei auf den Volltext der Leitlinie

verwiesen, der auf den Internetpräsenzen der DGP (www.
pneumologie.de), AGH (www.heimbeatmung.de) und AWMF
(www.uni-duesseldorf.de/AWMF) kostenfrei zu beziehen ist.

3 Wissenschaftliche Grundlage
!

3.1 Die ventilatorische Insuffizienz
Eine ständige Zufuhr von Sauerstoff (O2) und Abfuhr von Kohlen-
dioxid (CO2) ist essenziell, um den zellulären Stoffwechsel des
Menschen zu garantieren [2]. Der Gastransport innerhalb des
Körpers wird durch den Blutkreislauf gewährleistet. Die Aufnah-
me von O2 und die Abgabe von CO2 erfolgen durch das respirato-
rische System. Dieses besteht aus zwei unabhängig voneinander
limitierbaren Anteilen, dem gasaustauschenden System (Lunge)
und dem ventilierenden System (Atempumpe) [3–5]. Bei einer
pulmonalen Insuffizienz ist aufgrund der im Vergleich zum O2

über 20-fach verbesserten Diffusionskapazität für CO2 nur die
O2-Aufnahme, jedoch nicht die CO2-Abgabe klinisch relevant ge-
stört, während eine ventilatorische Insuffizienz (Atempumpin-
suffizienz) eine Störung sowohl der O2-Aufnahme als auch der
CO2-Abgabe nach sich zieht [2–5]. Die pulmonale Insuffizienz
ist einer Sauerstofftherapie zugänglich, wobei schwere Ventilati-
ons-Perfusionsstörungen therapeutisch auch mit der Anwen-
dung eines positiven Drucks mit dem Ziel der Wiedereröffnung
kollabierter Alveolen und konsekutiv mit Abnahme der Shunt-
perfusion behandelt werden können. Dagegen ist bei ventilatori-
scher Insuffizienz in erster Linie eine Beatmung notwendig
(●" Abb. 1). Bei kombinierten Störungen kann neben der Beat-
mungstherapie auch eine Sauerstoffgabe notwendig sein.

Die Atempumpe stellt ein komplexes System dar [3–5]. Rhythmi-
sche Impulse des Atemzentrums werden über zentrale und peri-
phere Nervenbahnen auf die neuromuskuläre Endplatte und von
dort auf die Atemmuskulatur übertragen. Eine Kontraktion der
Inspirationsmuskulatur bewirkt über eine Volumenzunahme
des knöchernen Thorax eine Erniedrigung des Alveolardrucks,
der als Gradient zum atmosphärischenMunddruck den Einstrom
von Luft und damit die Ventilation bewirkt.
Pathophysiologisch kommt es meist abhängig von der Grunder-
krankung zu einer erhöhten Last und/oder zu einer verminder-
ten Kapazität der Atemmuskulatur, was in eine atemmuskuläre
Überbeanspruchung münden kann. Eine Hypoventilation mani-
festiert sich häufig zunächst unter Belastung und/oder während
des Schlafes, initial insbesondere während des REM-Schlafes.
Entsprechend der Komplexität der Atempumpe sind ihre poten-
ziellen Störanfälligkeiten vielfältig, wobei die zentralen Atemre-
gulationsstörungen, Neuromuskuläre Erkrankungen (NME), Tho-

Lunge

Pulmonale Insuffizienz

Respiratorische
Partialinsuffizienz

PaO2 ↓ PaCO2 (↓ )

Sauerstoffabgabe

Kompartiment

Störung

Blutgasanalyse

Therapie

Atempumpe

Ventilatorische Insuffizienz

Respiratorische
Globalinsuffizienz

PaO2 ↓ PaCO2↑

Beatmung

Abb. 1 Das respiratorische System.
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raxdeformitäten, COPD sowie Obesitas-Hypoventilations-Syn-
drom (OHS) die Hauptursachen einer ventilatorischen Insuffi-
zienz sind [4,5]. Häufig ist die Ätiologie der ventilatorischen In-
suffizienz multifaktoriell bedingt. Insbesondere bei der COPD
sind unterschiedliche Mechanismen für die Erhöhung der atem-
muskulären Last (Erhöhung der Atemwegswiderstände, intrinsic
PEEP, Verkürzung der Inspirationszeit, Komorbiditäten wie z.B.
Herzinsuffizienz, Anämie) sowie für die Reduzierung der atem-
muskulären Kapazität (Überblähung, Störung der Atemmecha-
nik, Myopathie, Komorbiditätenwie z.B. Herzinsuffizienz, Diabe-
tes mellitus) beschrieben [6–8].
Eine ventilatorische Insuffizienz kann akut auftreten und geht
dann mit einer respiratorischen Azidose einher. Bei einer chroni-
schen ventilatorischen Insuffizienz wird die respiratorische Azi-
dose dagegen metabolisch durch Bikarbonatretention kompen-
siert. Nicht selten entwickelt sich aber auch eine akute respirato-
rische Verschlechterung auf dem Boden einer chronischen venti-
latorischen Insuffizienz (akut auf chronisch). Blutgasanalytisch
findet sich hierbei ein Mischbild mit hohem Bikarbonatwert
und erniedrigtem pH.
Die Symptome einer chronischen ventilatorischen Insuffizienz
sind vielfältig, aber unspezifisch: Zunächst stehen die Symptome
der zugrunde liegenden Erkrankung im Vordergrund. Darüber
hinaus können folgende Symptome und klinische Zeichen auftre-
ten [5,9,10]:
" Dyspnoe/Tachypnoe (bei Belastung und/oder in Ruhe)
" morgendliche Kopfschmerzen
" Abgeschlagenheit
" eingeschränkte Leistungsfähigkeit
" psychische Veränderungen (z.B. Ängste, Depressionen,

Persönlichkeitsveränderungen)
" Schlafstörungen (nächtliches Erwachen mit Dyspnoe,

unerholsamer Schlaf, Tagesmüdigkeit, Einschlafneigung,
Alpträume)

" Polyglobulie
" Tachykardie
" Ödeme
" Cor pulmonale
Akutexazerbationen mit der Notwendigkeit einer stationären
und nicht selten intensivmedizinischen Behandlung sind Kom-
plikationen imweiteren Krankheitsverlauf [5,9,10].

3.2 Maschinelle Beatmung
Eine ventilatorische Insuffizienz kann abgesehen von der Thera-
pie der Grunderkrankung nur mit augmentierter Ventilation in-
folge künstlicher Beatmung behandelt werden [4]. Eine akute
ventilatorische Insuffizienz erfordert die zügige Beatmung in der
Regel unter intensivmedizinischen Bedingungen. Dabei kommen
sowohl die invasive als auch die nichtinvasive Beatmung zumEin-
satz. ZumAkuteinsatz der NIVwird auf die kürzlich fertiggestellte
S3-Leitlinie verwiesen [11]. Patienten mit einer chronischen ven-
tilatorischen Insuffizienz können elektiv auf eine außerklinische
Beatmung eingestellt werden, die sie meist intermittierend
durchführen, wobei in der Regel eine nächtliche Beatmung im
Wechsel mit Spontanatmung am Tag steht [9,10,12–14].
Grundsätzlich kann eine maschinelle Beatmung invasiv über die
Einlage von Tuben (nasotracheal, orotracheal, Tracheostoma)
oder nichtinvasiv erfolgen. Die NIV kann sowohl mittels negati-
ven Drucks (z.B. eiserne Lunge) oder, heute üblicher, mittels po-
sitiven Drucks durchgeführt werden. Als Beatmungszugang wer-
den in der Regel Nasenmasken, Nasen-Mund-Masken, Vollge-
sichtsmasken oder Mundstücke eingesetzt [10,12,15,16].

3.3 Effekte der maschinellen Beatmung
Unter intermittierender Beatmung kommt es zu einer augmen-
tierten alveolären Ventilation mit konsekutiver Verbesserung
der Blutgase sowohl unter der Beatmung als auch im nachfolgen-
den Spontanatmungsintervall, wobei eine Normalisierung der al-
veolären Ventilation anzustreben ist [17]. Als Richtwert dient
hier die Normokapnie; Nebenwirkungen und Akzeptanz der Be-
atmung müssen aber auch berücksichtigt werden. Somit wird
das Ziel der Normokapnie nicht immer erreicht. Die intermittie-
rende Beatmung stellt aber nicht nur eine supportive Behand-
lungsform während ihrer Anwendung dar, sondern beeinflusst
als therapeutische Maßnahme auch das nachgeschaltete Spon-
tanatmungsintervall günstig [17]. Die Verbesserung der Blutgase
auch unter Spontanatmung ist sehr wahrscheinlich multifakto-
riell bestimmt. Ein Resetting des Atemzentrums für CO2, eine ver-
besserte Atemmechanik sowie eine Zunahme der atemmuskulä-
ren Kraft/Ausdauer und die Vermeidung von Hypoventilationen
im Schlaf werden als Hauptmechanismen diskutiert [9,10,17–
19]. Es darf jedoch nicht unerwähnt bleiben, dass bei einigen Pa-
tienten das Spontanatmungsintervall mit Progress der Erkran-
kung immer kürzer wird; teilweise kann sich eine 24-stündige
Beatmungspflichtigkeit entwickeln.
Die durch Beatmung verbesserte alveoläre Ventilation führt zu
einer Verbesserung wesentlicher klinischer Parameter. Subjektiv
steht dabei die Linderung der oben beschriebenen Symptome so-
wie eine Verbesserung der gesundheitsbezogenen Lebensqualität
im Vordergrund [20–22]. Unter Letzterem wird ein mehrdimen-
sionales psychologisches Konstrukt verstanden, welches das sub-
jektive Befinden eines Patienten auf vier minimal zu definieren-
den Ebenen charakterisiert, nämlich unter Berücksichtigung
physischer, psychischer, sozialer und funktionaler Aspekte. In
wissenschaftlichen Studien dominieren Fragebögen bei der Er-
hebung der gesundheitsbezogenen Lebensqualität, wobei krank-
heitsübergreifende und krankheitsspezifische Messinstrumente
unterschieden werden [20–23]. Für Patienten mit außerklini-
scher Beatmung steht zur spezifischen Messung der Lebensqua-
lität der Fragebogen zur Befindlichkeit bei schwerer respirato-
rischer Insuffizienz (Severe Respiratory Insufficiency Question-
naire, SRI) zur Verfügung [21,24,25].
Die Beatmung verbessert häufig auch die Schlafqualität. Schließ-
lich besteht auch das Ziel einer Beatmung in einer Lebensverlän-
gerung. Diese muss vor dem Hintergrund der Grunderkrankung
betrachtet werden und wird daher in dieser Leitlinie in Abhän-
gigkeit der zugrunde liegenden Erkrankung diskutiert.

3.4 Nebenwirkungen
Den positiven physiologischen und klinischen Effekten der Lang-
zeitbeatmung stehen die Nebenwirkungen, bedingt durch den
Beatmungszugang oder durch die Beatmung selbst, gegenüber.
Bei der NIV überwiegen Probleme wie Austrocknung der
Schleimhäute oder Druckstellen durch dieMaske. Zusätzlich kön-
nen gastrointestinale Nebenwirkungen wie Übelkeit, Völlegefühl
oder Blähungen entstehen. Eine Irritationskonjunktivitis ist Folge
einer Maskenleckage mit dauerhaftem Luftaustritt. Deutlich sel-
tener sind Nasenbluten, Pneumothorax oder Aspiration. Für die
invasive Beatmung stellen Barotrauma, Volutrauma, Infektionen,
Trachealverletzungen und ggf. –blutungen, Granulationsgewebs-
bildung, Stenosen, Fistelbildung, Verlegung der Kanüle, Dislokati-
on der Kanüle, Schluckstörungen, Sprechstörungen, Schmerzen
sowie die Beeinträchtigung des Abhustens die wichtigsten Pro-
bleme dar.
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4 Technische Ausstattung
!

Die Beatmungstherapie stellt eine stark in die Integrität des Pa-
tienten eingreifende, oft lebenserhaltende Therapie dar. Das
selbstbestimmte Leben hat neben der Qualitätssicherung der Be-
atmungstherapie oberste Priorität. Die Indikationsstellung, die
Auswahl des Beatmungsgerätes, des Beatmungsmodus und der
Beatmungsparameter sind ärztliche Aufgabe und unterliegen
der ärztlichen Verantwortung (s. Kap. 5.2.2).
Unkontrollierte Veränderungen der Beatmung können zu poten-
ziell lebensbedrohlichen Komplikationen führen. Veränderungen
am Beatmungssystem oder der Einstellung dürfen nur nach ärzt-
licher Anordnung und in der Regel unter klinischer Überwachung
erfolgen. Explizit zu nennen sind folgende Bereiche:
" Beatmungsgerät
" Beatmungszugang
" Ausatemsystem
" Sauerstoffapplikationssystem, -ort und -rate
" Befeuchtungssystem
" Beatmungsparameter
Einzelheiten sind in den folgenden Kapiteln aufgeführt. Eine
autorisierte Einweisung in die Bedienung des Gerätes muss für
alle das Gerät bedienenden Personen (Patient, Angehörige, Pfle-
gedienst, andere Betreuungspersonen) erfolgen. Die grundsätz-
lichen Anforderungen an Beatmungsgeräte werden durch die
ISO-Normen geregelt, die zwischen „Heimbeatmungsgeräten für
vom Gerät abhängige Patienten“ (ISO 10651-2:2004) und „Heim-
beatmungsgeräten zur Atemunterstützung“ (ISO 10651-6:2004)
unterscheiden. Die Standzeiten der verschiedenen Verbrauchs-
materialien richten sich nach den Vorgaben der Hersteller, kön-
nen aber nach ärztlicher Anordnung in begründeten Fällen so-
wohl verlängert als auch verkürzt werden.

4.1 Beatmungsgerät
4.1.1 Bedienelemente
Beatmungsgeräte sollen grundsätzlich sowohl für den Patienten
als auch für den medizinischen Anwender leicht zu bedienen
sein [26]. Die elementaren Bedienelemente wie der An- und Aus-
schalter sollen für den oft älteren Patienten leicht zu erkennen
und auch im Dunkeln ohne Verwechslungsgefahr zu betätigen
sein. Beleuchtete Tasten werden in häuslicher Umgebung oft als
störend empfunden, daher soll der An- und Ausschalter ertastbar
sein. Ein versehentliches Verstellen der Beatmungsparameter
muss sicher verhindert werden [27,28].
Das Anbringen von Schaltern an der Rückseite des Gerätes sollte
vermieden werden. Das Bedienkonzept muss insgesamt klar und
logisch gegliedert sein; Fehlbedienungen stellen einen erhebli-
chen Anteil der außerklinischen technischen Probleme dar [29].
Die Bedienungsanleitung soll anwenderfreundlich sein.

4.1.2 Display
Eine übersichtliche Anzeige der Beatmungsparameter und der
aktuellen Beatmungswerte in einem ausreichend großen Display
vermindert Fehlbedienungen [26]. Insbesondere soll klar zwi-
schen den eingestellten und den durch den Patienten generierten
Parametern unterschiedenwerden. Die Triggerung des Atemzugs
soll erkennbar sein, Darstellungen von z.B. Fluss- oder Druckkur-
ven sind hilfreich, aber nicht zwingend notwendig.

4.1.3 Alarme
Grundsätzlich sind die Anforderungen an die Alarme in den ent-
sprechenden EU-Normen über Beatmungsgeräte für vom Gerät
abhängige und nicht abhängige Patienten geregelt [27,28]. Bei
nicht abhängigen Patienten sollten die Alarme bis auf einen
Stromnetzausfallalarm stumm gestellt werden können. Eine
Speicherung der Alarme und auch der Parameterverstellungen
ist hilfreich, da Beatmungsparameter im außerklinischen Bereich
entgegen der ursprünglichen ärztlichen Anordnung oft bewusst
oder unbewusst verändert werden [30,31]. Ein Anschluss an ein
externes Alarmsystemmuss bei lebenserhaltender Beatmung op-
tional vorhanden sein.

4.1.4 Beatmungsparameter
Das Beatmungsgerät soll so gewählt werden, dass auch tempo-
räre oder dauerhafte Verschlechterungen der ventilatorischen
Funktion ausreichend behandelt werden können. Beatmungsge-
räte unterscheiden sich erheblich in z.B. Triggerverhalten, Druck-
stabilität, Flussaufbau u.a., so dass bei formal gleicher Einstellung
klinisch relevante Unterschiede in der Beatmung resultieren kön-
nen [32–39]. Der Austausch von Beatmungsgeräten auf einen an-
deren Typ (siehe Kap 5.4) oder die Umstellung des Beatmungs-
modus muss deshalb unter stationären Bedingungen in einem
Beatmungszentrum erfolgen.

4.1.5 Netzunabhängige Stromversorgung
Bei einer lebenserhaltenden Beatmung und bei Patienten die sich
die Maske nicht selbst entfernen können, ist ein Beatmungsgerät
mit einem internen Akku notwendig (ISO 10651-2 :2004). Ist die
Spontanatmungsfähigkeit zeitlich stark reduziert (tägliche Beat-
mungszeiten > 16 Sunden), so ist ein externer Akku (Kapazität
mindestens 8–10 Stunden) erforderlich [40].

4.1.6 Zweites Beatmungsgerät
Die Indikation für ein zweites Beatmungsgerät ist gegeben, wenn
die tägliche Beatmungsdauer mehr als 16 Stunden beträgt. In
Ausnahmefällen kann auch schon früher ein zweites Beatmungs-
gerät notwendig sein [40], z.B. bei mobilen Patienten mit Ver-
wendung des Beatmungsgerätes am Rollstuhl. Die Beatmungsge-
räte müssen identisch sein.

4.1.7 Sauerstoffbeimischung
Die Sauerstoffbeimischung sollte nach den technischen Vorgaben
des jeweiligen Beatmungsgerätes erfolgen. Dies ist entweder
über einen Einlass am Gerät oder über einen Adapter im Beat-
mungsschlauchsystem möglich. Ist am Beatmungsgerät eine ent-
sprechende Funktion zur Sauerstoffbeimischung als inspiratori-
sche Fraktion vorhanden, muss laut EU-Norm (ISO 10651-
2:2004) die Sauerstofffraktion gemessen werden. In allen ande-
ren Fällen ist die Messung der Sauerstofffraktion nicht notwen-
dig [28]; die Sauerstoffflussrate wird klinisch titriert. Eine Verän-
derung des Einspeiseortes verändert auch die effektive Sauer-
stoffzufuhr. Auch die Wahl des Ausatemsystems beeinflusst die
effektive Sauerstoffzufuhr. Bei einem offenen System ist die be-
nötigte Sauerstoffflussrate in der Regel höher als bei gesteuerten
Ausatemventilen [41–45].

4.1.8 Weitere Funktionen
Geräteinterne Nutzungsstatistiken sind nützlich zur Beurteilung
der Therapiecompliance und -qualität. Diese Daten sind nur zur
ärztlichen Therapiesteuerung zu verwenden.
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4.1.9 Schlauchsystem
In der Regel werden Einschlauchsysteme mit einem entspre-
chenden Ausatemsystem verwendet; Zweischlauchsysteme sind
nur erforderlich, wenn das exspiratorische Volumen sicher be-
stimmt werden muss. Bei Einwegsystemen ist der Wechsel bei
Verschmutzung oder Defekt notwendig. Bei invasiv beatmeten
Patienten ist ein Wechsel im Einklang mit den Herstellerangaben
durchzuführen. Bei nichtinvasiver Beatmung können die Stand-
zeiten der Schlauchsysteme in der Regel verlängert werden.
Mehrwegsysteme können hochwertiger gefertigt werden, erfor-
dern aber einen größeren logistischen Aufwand zur Reinigung
und ggf. einen Schlauchhaltearm aufgrund des höheren Ge-
wichtes.

4.1.10 Ausatemsystem
Grundsätzlich kann zwischen offenen Auslasssystemen und ge-
steuerten Ventilen unterschieden werden. Bei den gesteuerten
Ausatemventilen kann dies bei der Verwendung von Zwei-
schlauchsystemen im Beatmungsgerät integriert sein; bei Ein-
schlauchsystemen ist ein patientennahes System erforderlich.
Die Ausatemventile haben unterschiedliche Ausatemwiderstän-
de und -charakteristika, so dass bei einem Wechsel ggf. eine
Überprüfung der Beatmung notwendig wird, da dies bei einigen
Krankheitsbildern zu einer dynamischen Überblähung führen
kann [46]. Bei den offenen oder sogenannten Leckagesystemen
sind patientennah definierte Öffnungen im Beatmungssystem
(als Einsatz im Schlauchsystem oder in der Maske) vorhanden.
Das exspiratorische CO2 wird hierdurch ausgewaschen. Es muss
ein kontinuierlicher positiver Druck in der Ausatmung (PEEP
oder EPAP) vorhanden sein, da es sonst zu einer relevanten CO2-
Rückatmung aus dem Schlauchsystem kommt. Auch sind Posi-
tion und Art der Ausatemöffnungen für die Effektivität der CO2-
Elimination relevant. Diese muss klinisch getestet werden; die
verschiedenen Systeme können nicht ohne Überprüfung ge-
wechselt werden [47,48].

4.1.11 Beatmungsmodus
Die Nomenklatur der Beatmungsmodi ist leider nicht normiert.
In den letzten Jahren sind eine Reihe von neuen Beatmungsmodi
hinzugekommen, die als Hybridmodi zusammengefasst werden
können. Insofern ist dieses Feld unübersichtlich [49].

4.1.11.1 Positiv- vs. Negativdruckbeatmung
Heutzutage überwiegt bei weitem die Positivdruckbeatmung. Es
gibt kaum wissenschaftliche Evidenz für die langfristige Wirk-
samkeit der Negativdruckbeatmung [50]. Sie kann aber in Aus-
nahmefällen, insbesondere bei Kindern oder unüberwindbaren
Problemen der Positivdruckbeatmung, verwendet werden.

4.1.11.2 Druck- vs. Volumenvorgabe.
Die Beatmung mit Druckvorgabe verfügt grundsätzlich über die
Möglichkeit zur Kompensation von Leckagen [39,51]. In rando-
misierten Cross-over-Studien zur Effektivität der nächtlichen
NIV mit Druck- oder Volumenvorgabe zeigten sich keine Unter-
schiede im Hinblick auf relevante physiologische und klinische
Outcome-Parameter [52,53]. Dennoch ist die Nebenwirkungsrate
bei Druckvorgabe niedriger [53]. Bei Versagen oder Verschlechte-
rung unter einem der Beatmungsmodi kann ein Wechsel unter
stationärer Kontrolle in einem Beatmungszentrum versucht wer-
den [54]. Für die invasive Beatmung gibt es keine verlässlichen
Studiendaten.

4.1.11.3 Hybridmodi
Bislang gibt es keine Langzeitdaten über den klinischen Vorteil
von Beatmungsmodi, die Druck- und Volumenvorgabe kombinie-
ren. Der Einsatz einer Beatmung mit Druckvorgabe und Volu-
mensicherung (Zielvolumen) erbrachte insbesondere bei Patien-
ten mit OHS eine Verbesserung der nächtlichen Ventilation, je-
doch keine Verbesserung von Schlafqualität oder Lebensqualität
[55–57]. Die Anwendung ist bei nachgewiesener Verbesserung
von physiologischen Atmungs- und Schlafparametern oder einer
besseren subjektiven Verträglichkeit möglich.

4.1.11.4 Assistierter vs. assistiert-kontrollierter vs.
kontrollierter Modus
Die Wahl zwischen diesen Beatmungsansätzen ist abhängig von
der Grundkrankheit, dem Schweregrad, der Beatmungseinstel-
lung und der Akzeptanz. Langfristige Studien, die prospektiv ran-
domisiert die verschiedenen Beatmungsformen vergleichen, feh-
len. Aktuelle Studien haben jedoch die Überlegenheit der Beat-
mung mit dem Ziel der maximalen CO2-Reduktion bei COPD-Pa-
tienten gezeigt, in der Regel im kontrollierten Beatmungsmodus,
wobei jedoch unklar bleibt, ob die Erhöhung der Inspirationsdrü-
cke, die Erhöhung der Atemfrequenzen oder die Erhöhung beider
Parameter wegweisend für den Therapieerfolg ist [17,58–61].
Da die Indikationen überwiegend krankheitsbezogen sind, wird
dort im Einzelnen darauf eingegangen.

4.1.11.5 Trigger
Die Triggersensitivitäten (in- und exspiratorischer Trigger) ein-
zelner Beatmungsgeräte unterscheiden sich zum Teil erheblich
und können die Beatmungsqualität, insbesondere die Synchroni-
zität zwischen Patient und Beatmungsgerät, beeinflussen
[34,35,62].

4.1.11.6 Druckauf- und -abbau
Die individuelle Einstellung der Druckaufbau- und -abbauge-
schwindigkeit kann die Effizienz und Akzeptanz fördern.

4.2 Beatmungszugang
4.2.1 Nichtinvasive Beatmung
Grundsätzlich stehen Nasenmasken, Nasenmundmasken, Ganz-
gesichtsmasken, Mundmasken und Mundstücke zur Verfügung
[49,63]. Der Beatmungshelm eignet sich nicht zur außerklini-
schen Beatmung.
Nasenmasken bieten in der Regel den größeren Patientenkomfort
[64], haben aber oft das Problem der oralen Leckage im Schlaf,
was wiederum die Beatmungs- und Schlafqualität negativ beein-
flussen kann [63,65–67]. Eine Nasenmundmaske führt hier zu
einer Besserung [68,69]. Bei Unverträglichkeit kann ein Kinn-
band im Einzelfall hilfreich sein [67,69]. Große Leckagen durch
denMund können durch nasale Austrocknung zu einer Erhöhung
des nasalen Atemwegswiderstandes führen [70,71]. Wenn eine
Nasenmundmaske oder ein Kinnband nicht toleriert werden,
kann durch eine Befeuchtung eine Verbesserung erreicht werden
[71]. Hierzu ist eine aktive Befeuchtung erforderlich; HME-Filter
sind bei Austrocknungerscheinungen infolge von Leckagen in der
Regel ohne ausreichenden Effekt.
Ganzgesichtsmasken haben sich in der Praxis nicht durchgesetzt,
obwohl der Effekt nachgewiesen ist [72]; aktuell sind neue Ganz-
gesichtsmasken mit kleinerer Auflagefläche erhältlich, die nach
den ersten Erfahrungen eine bessere Akzeptanz in der Langzeit-
anwendung aufweisen.
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Mundmasken sind eine Alternative zur nasalen Beatmung, insbe-
sondere, wenn die Beatmungszeiten sehr lang sind und eine Ent-
lastung der Hautauflagestellen auf der Nase nötig ist [73,74]. Eine
Beatmung über Mundstück ist bei neuromuskulären Patienten
mit hoher Beatmungsabhängigkeit hilfreich [73].
In der Regel sind konfektionierte Masken ausreichend. Maßange-
fertigte Masken können jedoch bei hohen Beatmungsdrücken,
langen Beatmungszeiten, schlechter Passform der konfektionier-
ten Masken oder empfindlicher Haut notwendig sein. Ein Vorteil
der maßangefertigten Masken besteht in der Minimierung des
Totraums mit besserer CO2-Absenkung [48,75], ist aber in der
Praxis selten als Indikation führend. Neuanpassungen der Maske
können auch in kurzen Abständen notwendig werden, z.B. bei
Veränderungen von Körpergewicht, Muskulatur oder Hautturgor.
Jeder Patient muss mindestens eine Reservemaske haben. Bei
langen Beatmungszeiten können zur Druckstellenentlastung
mehrere verschiedene Masken notwendig sein.

4.2.2 Invasive Beatmung
4.2.2.1 Tracheostoma
Das Tracheostoma zur außerklinischen Beatmung muss stabil
sein; daher sollte ein epithelialisiertes Tracheostoma angelegt
werden. Dilatationstracheostomata sind wegen Schrumpfungs-
tendenz und Risiko einer Kanülenfehllage nur in Ausnahmefällen
zu akzeptieren.

4.2.2.2 Trachealkanülen
Bei der Beatmung über Trachealkanülen können geblockte oder
ungeblockte Kanülen verwendet werden [76]. Bei der Verwen-
dung von geblockten Kanülen ist ein Cuffdruckmesser erforder-
lich. Zusätzlich zur erforderlichen Reservekanüle in gleicher Grö-
ße muss stets eine kleinere Kanüle in Reserve vorhanden sein,
um bei schwierigem Kanülenwechsel die Notkanülierung zu er-
möglichen [40].
Durch die Verwendung von speziellen Sprechventilen kann unter
Beatmung bei intakter Kehlkopffunktion das Sprechen ermög-
licht werden [76], die Verwendung eines PEEP führt in diesem
Fall zur verbesserten Sprechfähigkeit [77]. Eine Kanüle ohne
Cuff oder eine komplett entblockte Kanüle ist bei der Verwen-
dung zwingend notwendig. Trotzdem kann es aufgrund der Ver-
legung des Tracheallumens durch die Kanüle zu einer dynami-
schen Überblähung der Lungen kommen.

4.3 Filter
4.3.1 Partikelfilter
Geräteseitige Partikelfilter im Bereich des Lufteinlasses sind not-
wendig. Filter im Auslassbereich des Gerätes sind bei der Nut-
zung in der Klinik zwingend erforderlich, bei der außerklinischen
Verwendung ist keine sichere Aussage zur Notwendigkeit mög-
lich, da entsprechende Untersuchungen fehlen. Die von den Her-
stellern angegebenen Standzeiten sind sehr kurz und basieren
auf Messungen im Intensivbereich an invasiv beatmeten Patien-
ten. Untersuchungen bei intubierten und beatmeten Patienten
zeigen, dass Standzeiten von bis zu 1 Woche ohne Risiken für
die Patienten möglich sind [78]. Je nach Patientensituation ist
daher ein Wechselintervall von 1–7 Tagen möglich.

4.3.2 Hygienische Aufbereitung der Geräte
Vor einem Wiedereinsatz eines zuvor durch einen anderen Pa-
tienten genutzten Gerätes ist eine hygienische Aufbereitung des
Gerätes nach den Herstellerangaben zwingend notwendig.

4.4 Befeuchtung und Erwärmung
Bei der invasiven Beatmung verhindert die Konditionierung (Be-
feuchtung und Erwärmung) der Inspirationsluft ein Austrocknen
der Bronchialschleimhaut und Eindicken des Sekretes [79], wes-
wegen sie immer erforderlich ist.
Bei der NIV reduziert die Konditionierung eine Austrocknung der
Schleimhäute und Zunahme der nasalen Resistance [71]. Die Not-
wendigkeit hierzu ergibt sich aus den Symptomen des Patienten
[63].
Grundsätzlich werden aktive und passive Systeme zur Konditio-
nierung der Inspirationsluft unterschieden. Aktive Befeuchter-
systeme weisen dabei sehr unterschiedliche Leistungsdaten auf
[80]. Befeuchter, bei denen die Luft das Wasser durchströmt
(bubble through humidifiers) können theoretisch infektiöse Ae-
rosole erzeugen, wenn das Wasser kontaminiert ist. Bei Befeuch-
tern, bei denen die Luft nur die Wasseroberfläche überströmt
(pass over humidifiers) ist dies nicht möglich, weswegen auf ste-
rilisiertes Wasser verzichtet werden kann [81].
Passive Befeuchtungssysteme (heat and moisture exchanger,
HME) konservieren patienteneigene Feuchtigkeit und Atem-
wegstemperatur [82], können sich aber unvorteilhaft auf die
Atemarbeit und Atemmechanik auswirken [83,84].
HME-Systeme dürfen nicht in Verbindung mit aktiven Befeuch-
tern oder Inhalationssystemen genutzt werden [85]. Es existie-
ren nur wenige vergleichende Studien zwischen beiden Befeuch-
tungssystemen, die keine sicher richtungsweisenden Unter-
schiede zeigen [86]. Die Therapieentscheidung muss individuell
erfolgen.

4.5 Sonstiges Zubehör
4.5.1 Pulsoxymetrie
Ein Pulsoxymeter ist nicht regelhaft notwendig. Eine Ausnahme
stellen Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen und Hus-
teninsuffizienz dar. Bei diesen Patienten kann ein Sättigungsab-
fall frühzeitig einen drohenden relevanten Sekretverhalt anzei-
gen, der spezielle Maßnahmen zur Hustenunterstützung erfor-
dert (s. Kap. 10.5.) [87].
Bei invasiven Beatmungen ist ein Pulsoxymeter zur punktuellen
Messung der Sauerstoffsättigung sinnvoll, eine kontinuierliche
Überwachung der Sauerstoffsättigung ist in der Regel nicht not-
wendig. Die Pulsoxymetrie ist nicht geeignet, eine Hypoventilati-
on sicher zu detektieren, daher ist die Anwendung nur nach ent-
sprechender Schulung sinnvoll [88–90].

4.5.2 Kapnometrie
Die Messung des endexspiratorischen CO2 wird in der gültigen
EU-Norm als Möglichkeit zur Überwachung der Exspiration bei
Heimbeatmungsgeräten für vom Gerät abhängige Patienten ge-
nannt [28]. Da die Messergebnisse bei lungenkranken Patienten
jedoch nicht zuverlässig mit dem PaCO2 korrelieren, ist die Ver-
wendung bei erwachsenen Patienten in der Regel nicht zu emp-
fehlen [91,92]. Die Verwendung von transkutanen CO2-Messge-
räten ist für die außerklinische regelmäßige Anwendung aktuell
nur in seltenen Ausnahmefällen indiziert.

4.5.3 Inhalationen
Für die Deposition in den unteren Atemwegen ist eine möglichst
geringe Partikelgröße (1–3 µm) von entscheidender Bedeutung
[93–95]. Da die Warmluftbefeuchtung die Deposition verringert
[93,96], sollte die applizierte Dosis erhöht werden [98]. Zur Ge-
nerierung des Aerosols können sowohl Vernebler als auch Dosier-
aerosole zum Einsatz kommen [99]. Vernebler müssen für die
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Benutzung unter invasiver Beatmung zugelassen sein. In-line-
Spacer sind den Verneblern gegenüber mindestens gleichwertig
und hygienisch unbedenklicher.
Für Dosieraerosole existieren verschiedene Adapter [100]. Die
beste Deposition erreicht man mit einem Spacersystem, welches
vom Inspirationsfluss durchströmt wird [96,101–103].
Adaptermit Seitenanschluss (Winkeladapter, Elbow-Adapter) ha-
ben dagegen deutlich geringere Depositionsraten [104]. Der Aus-
lösezeitpunkt des Dosieraerosols ist von entscheidender Bedeu-
tung und sollte am Ende der Exspiration liegen [96,99]. Die Gabe
von inhalativen Medikamenten während der Maskenbeatmung
ist ineffektiv, Ausnahmen können bei Kindern bestehen [105].

4.6 Zubehör invasive Beatmung
Invasiv beatmete Patienten benötigen Absauggeräte. In der Regel
sind leistungsstarke Absauggeräte (Flow ≥ 25 l/min) erforderlich.
Die Absaugung sollte durch atraumatische Techniken erfolgen.
Ein Ersatzgerät ist notwendig. Ein Gerät sollte netzunabhängig
betrieben werden können, um bei Stromausfall oder Mobilität
die Absaugung zu gewährleisten. Ein Beatmungsbeutel mit Sau-
erstoffanschlussmöglichkeit an die Trachealkanüle und an eine
Maske ist notwendig [40].

4.7 Hilfsmittel bei Husteninsuffizienz
Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen und einer
Husteninsuffizienz benötigen Hilfsmittel, die das Hustenmanö-
ver unterstützen. Näheres siehe Kapitel 10.

Empfehlungen

" Veränderungen des Beatmungssystems oder der Beatmungs-
einstellung sind nur nach ärztlicher Anordnung und unter
klinischer Überwachung durchzuführen.

" Ein zweites Beatmungsgerät und ein externer Akku sind bei
Beatmungszeiten > 16 Stunden/Tag notwendig.

" Jeder nichtinvasiv beatmete Patient benötigt mindestens eine
Reservemaske; jeder invasiv beatmete Patient benötigt min-
destens eine Reservekanüle.

" Bei invasiver Beatmung ist eine Befeuchtung zwingend erfor-
derlich. Bei nichtinvasiver Beatmung ist diese bei typischen
Symptomen sinnvoll.

" Bei neuromuskulären Erkrankungen mit Husteninsuffizienz
ist ein Pulsoxymeter zur punktuellen Anwendung notwendig.

5 Einleitung, Umstellung und Kontrolle der Beatmung
!

5.1 Beatmungszentrum
Ein Beatmungszentrum ist ein Zentrummit Expertise in der Indi-
kationsstellung, dem Beginn und der Überwachung einer außer-
klinischen Beatmung. Die genaue Definition hinsichtlich Struk-
tur- und Prozessqualität ist gegenwärtig Thema der Diskussion
innerhalb der Fachgesellschaften undwird in Zukunft näher defi-
niert werden. Die aktuelle Leitlinie verweist diesbezüglich auf
das Positionspapier der DGP vomMai 2008 [106]. Die Akkreditie-
rung von Beatmungszentren ist anzustreben.
Die außerklinische Beatmung muss um ein Beatmungszentrum
organisiert sein. Der außerklinisch beatmete Patient benötigt
ein Beatmungszentrum für Einstellung, Kontrollen und Optimie-
rung der Beatmungstherapie sowie zur Notaufnahme im Falle ei-
ner Verschlechterung und als Ansprechpartner für das außerkli-
nische Pflegeteam [107].

5.2 Ersteinstellung
Die Ersteinstellung einer außerklinischen Beatmung muss in ei-
nem Beatmungszentrum erfolgen. Basierend auf der aktuellen
Datenlage stehen keine prospektiv validierten Indikationskrite-
rien für den Beginn einer außerklinischen Beatmung bei CRI zur
Verfügung. Auf die krankheitsspezifischen Indikationskriterien
wird in den nachfolgenden Kapiteln detailliert eingegangen.

5.2.1 Initiale Basisdiagnostik
Die initiale Basisdiagnostik beinhaltet eine allgemeine und die
spezielle Anamnese der ventilatorischen Insuffizienz sowie eine
körperliche Untersuchung. An technischer Basisdiagnostik sind
folgende Untersuchungen erforderlich:
" EKG
" Blutgasanalysen am Tage sowie in der Nacht unter Raumluft-

bedingungen bzw. bei LTOT mit der entsprechenden verord-
neten Sauerstoffflussrate

" Lungenfunktion (Spirometrie, Ganzkörperplethysmografie,
ggf. atemmuskuläre Funktionsmessung (z.B. P0.1, PImax)

" Basislabor
" Röntgen des Thorax
" nächtliche Polygrafie/Polysomnografie
" Belastungsuntersuchung (z.B. 6-Minuten-Gehtest)
Eine alleinige nächtliche Oxymetrie genügt zur Feststellung einer
nächtlichen Hypoventilation und zur Indikationsstellung für eine
außerklinische NIV nicht.
Weiterführende Untersuchungen sind bei speziellen oder unkla-
ren Erkrankungsbildern relativ häufig erforderlich und sollten
daher vorgehalten werden:
" kontinuierliche nächtliche CO2-Messung, am ehesten

transkutan (PTcCO2)
" Messung des Hustenstoßes
" Messung der Vitalkapazität im Sitzen und Liegen
" Echokardiografie bei anamnestischen oder klinischen

Hinweisen auf Links- oder Rechtsherzinsuffizienz, koronarer
Herzerkrankung oder Herzvitien

" Thorax-Durchleuchtung oder Zwerchfellsonografie zum Aus-
schluss einer Phrenicusparese oder eines Pleuraergusses

Wünschenswert, aber nicht flächendeckend verfügbar, sind mit-
arbeitsunabhängige Verfahren der Atemmuskelkraftmessung [5].

5.2.2 Beatmungseinleitung
Eine Besserung der Symptome (s. Kap. 3.1) ist vordringliches Ziel
der Beatmungstherapie. Der Beginn der Beatmung erfolgt in der
Regel am Tag. Je nach Grunderkrankung und Schweregrad kann
dies auf einer (spezialisierten) Normalstation, im Schlaflabor
oder in einer Überwachungseinheit (Intermediate Care Station,
selten Intensivstation) erfolgen. Die Einleitung erfolgt verant-
wortlich durch einen Arzt; dies kann auch delegiert werden an
Atmungstherapeuten, Fachpflegekräfte oder andere speziell ge-
schulte medizinische Assistenzberufe. Die Geräteauswahl liegt
im Verantwortungsbereich des Arztes bzw. des Beatmungszen-
trums und richtet sich nach der zugrunde liegenden Erkrankung.
Eine Einstellung durch Mitarbeiter von Geräteprovidern ist abzu-
lehnen. Der Grad der Überwachung bei der Ersteinleitung richtet
sich nach der Grunderkrankung und dem Schweregrad. Insbe-
sondere bei sehr hohem Ausgangs-PaCO2 kann es während der
Einleitungsphase zu einem schnellen Schlafeintritt mit REM-Re-
bound kommen, der dann bei technischen Beatmungsproblemen
wie z.B. einer Beatmungsschlauch-Diskonnektion zu bedrohli-
chen Hypoventilationen führen kann. Wünschenswert sind eine
Puls- und Blutdruckkontrolle, Oxymetrie und/oder PTcCO2-Be-
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stimmung sowie eine Messung der Atemzugvolumina, optimal
mit optischer Darstellung der Beatmungsdruck-, fluss- und -volu-
menkurven, um hieraus die Effektivität der atemmuskulären Ent-
lastung abschätzen zu können.
Im Verlauf der Ersteinstellungmuss die Effektivität der Beatmung
mittels Bestimmung des PaCO2 unter Spontanatmung, unter Be-
atmung, ergänzt um nächtliche Messungen, erfolgen. Zur nächt-
lichen Überprüfung der Beatmung eignen sich je nach Erkran-
kungsbild, auch in Kombination:
" Polygrafie/Pulsoxymetrie
" Polysomnografie
" PTcCO2

" punktuelle Blutgasanalysen
Eine normale Sauerstoffsättigung unter Raumluftbedingungen
schließt eine Hypoventilation nicht aus. Der Parameter, der die
Qualität der Ventilation am besten abbildet, ist der PaCO2

[10,108,109]. Der Goldstandard zurMessung des CO2 ist die Blut-
gasanalyse (PaCO2), die Entnahme der Blutgasanalyse kann je-
doch den Schlaf des Patienten stören und so das CO2-Niveau be-
einflussen. Die PTcCO2-Messung bietet den Vorteil der nichtinva-
siven kontinuierlichen CO2-Bestimmung [110]. Die Kapnometrie
kann eine sinnvolle Ergänzung sein, kann aber bei Leckagen
(NIV) und bei Ventilations-Perfusions-Störungen den tatsächli-
chen PaCO2 unterschätzen [10,111,112].
Ziel der Beatmung ist die maximale Reduktion des PaCO2 bis hin
zur Normokapnie im Rahmen der vom Patienten tolerierten Drü-
cke. Das inspiratorische Druckniveau kann dabei je nach zugrun-
de liegender Erkrankung oberhalb von 30mbar liegen [59–61].
Allerdings ist noch unklar, ob bei jedem Patienten ausschließlich
eine kontrollierte Beatmung zur maximalen CO2-Reduktion
führt, da auch assistierte Beatmungsverfahren therapeutische Ef-
fekte haben und eine CO2-Reduktion nach sich ziehen können
[34,61,113].
Die Entlastung der Atemmuskulatur unter der NIV definiert sich
über den Entlastungsgrad (Qualität der Beatmung) und über die
Dauer der NIV-Anwendung (Quantität) innerhalb von 24 Stun-
den. Insgesamt sollte die Entlastung idealerweise auch zu einer
Normalisierung oder zumindest einer Reduktion des CO2 am
Tage führen. Grundsätzlich ist auch die Beatmung am Tage effek-
tiv [114], die nächtliche NIV ist jedoch vorzuziehen. Bei ausge-
prägter Überlastung der Atemmuskulatur kann eine Kombinati-
on von nächtlicher Beatmung und Beatmung am Tage indiziert
sein [115]. Sollte auch nach optimierter Ventilation unter An-
wendung ausreichend hoher Beatmungsdrücke und Beseitigung
der Hypoventilation die SaO2 unter 90% bleiben oder ein PaO2

von < 55mmHg unter Therapie bestehen, ist die zusätzliche Sau-
erstoffapplikation indiziert [116]. Die krankheitsspezifischen Be-
sonderheiten der Beatmungseinstellung werden in den einzel-
nen Kapiteln der Erkrankungen behandelt.

5.3 Kontrollen
Es gibt keine wissenschaftlichen Daten, die zeigen, wie häufig au-
ßerklinisch beatmete Patienten kontrolliert werden sollten. Die
bisher publiziertenMeinungen hierzu nennen Intervalle von we-
nigen Wochen [117,118] bis hin zu einem Jahr [117]. Aufgrund
häufig notwendiger Adaptationen in der Anfangszeit der außer-
klinischen Beatmung [30,119] wird die erste Kontrolluntersu-
chung mit nächtlicher Diagnostik innerhalb der ersten 4–8 Wo-
chen empfohlen. Bei schlechter Adhärenz können wiederholte
stationäre Kontrollen sinnvoll sein. Bei fehlender Therapieeffek-
tivität aufgrund mangelhafter Adhärenz trotz optimaler Thera-
pieeinstellung sollte die Beatmung beendet werden. Diese Ent-

scheidung liegt allein beim verantwortlichen Arzt und/oder Beat-
mungszentrum. Weitere Kontrollen empfehlen sich 1–2 × jähr-
lich, abhängig von Art und Progression der zugrunde liegenden
Erkrankung sowie der Qualität der bisher erreichten Einstellung.
Die stationäre Kontroll-Untersuchung muss ergänzend zu den
unter 5.2.1 genannten Untersuchungen Folgendes enthalten:
" Adhärenz zur Therapie
" Nebenwirkungen der Beatmung (u.a. Maskenprobleme,

Nasenschleimhautprobleme)
" Überprüfung des Beatmungssystems (z.B. Parameter,

Befeuchtungseinheit, Beatmungszugang, Zubehör)
Davon unbenommen sind die technischen Überprüfungen im
Rahmen des Medizinproduktgesetzes, die in der Regel durch die
Geräteprovider erfolgen.

5.4 Wechsel von Beatmungsgerät und -zugang
Der Austausch baugleicher Beatmungsgeräte unter Beibehaltung
aller Parameter kann außerklinisch erfolgen. Unterschiedliche
Geräte, auch desselben Herstellers, sind jedoch nicht gleichwer-
tig [31–34] (s. Kap. 4) und müssen daher im Rahmen eines sta-
tionären Aufenthaltes in einem Beatmungszentrum gegeneinan-
der ausgetauscht werden.
DerWechsel auf andere Trachealkanülenmodelle [120] und Beat-
mungsmasken [68] kann die Qualität der Beatmung erheblich be-
einflussen und darf daher nur in Zusammenarbeit mit einem Be-
atmungszentrum, ggf. stationär, erfolgen. Bei Trachealkanülen-
modellwechsel ist eine bronchoskopische Kontrolle anzustreben.

5.5 Verhalten bei akuter Verschlechterung
des Gesundheitszustandes
Mit allen Personen die in die weitere Betreuung eingebunden
werden müssen Maßnahmen besprochen werden, die bei einer
akuten Verschlechterung des Gesundheitszustandes des Patien-
ten durchzuführen sind. Es sollte ein entsprechender Stufenplan
vorliegen der sich an denWünschen und Vorgaben des Patienten
orientiert. Idealerweise sollten alle weiteren Maßnahmen die
vom Patienten gewünscht oder abgelehnt werden in einer Pa-
tientenverfügung festgehalten werden [121–128].

Empfehlungen

" Einstellung der außerklinischen Beatmungmuss in einem Be-
atmungszentrum erfolgen.

" Ziel der Beatmung ist die Beseitigung der Hypoventilation
unter Beatmung sowie die CO2-Reduktion bis hin zur Normo-
kapnie am Tage während der Spontanatmung.

" Nach Erreichen der bestmöglichen Ventilation sind die Krite-
rien für eine zusätzliche Langzeitsauerstofftherapie zu über-
prüfen.

" Die erste Beatmungskontrolle muss stationär kurzfristig er-
folgen (4–8 Wochen) und umfasst den Therapieerfolg an-
hand subjektiver, klinischer und messtechnischer Parameter.

" Modifikationen der Beatmung (Parameter, Beatmungszu-
gang) dürfen nur in Zusammenarbeit mit einem Beatmungs-
zentrum erfolgen.

" Baugleiche Geräte können mit identischer Einstellung ambu-
lant getauscht werden. Bauungleiche Geräte müssen unter
stationären Bedingungen im Beatmungszentrum getauscht
werden.
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6 Organisation der außerklinischen Beatmung
!

Im Vordergrund der Betreuung Beatmeter steht eine bedarfsge-
rechte, qualitativ hochwertige Versorgung. Ziel ist zu jedem Zeit-
punkt die Anpassung des Pflegeumfanges an die Notwendigkeit
von Beatmungsdauer, -zugang und den Einbezug der Angehöri-
gen. Dies ist nur durch enge Absprache und übergreifende Koor-
dination aller beteiligten Berufsgruppen möglich. Beispielhaft
müssen die in der Literatur beschriebenen Diskrepanzen zwi-
schen verordneter und aktueller Ventilatoreinstellung vermie-
den werden [30,129].

6.1 Assistive und fachpflegerische Versorgung
Unabhängig vom Beatmungszugang muss zunächst das Anforde-
rungsprofil der Versorgung bestimmt werden. Bei der assistiven
Versorgung (niedriges Qualifikationsniveau) wird in der Regel
eine Hilfestellung ohne examinierte Qualifikation benötigt, wäh-
rend die fachpflegerische Versorgung (hohes Qualifikationsni-
veau) immer auf eine qualifizierte, durch examiniertes Pflegeper-
sonal durchgeführte, Behandlung angewiesen ist. Die Überlei-
tung in die außerklinische Versorgung muss umso umfassender
sein, je abhängiger ein Patient vom Beatmungsgerät und je gerin-
ger die eigene Autonomie ist.
Die Entscheidung, ob es sich um eine Versorgung auf hohem oder
niedrigem Niveau handelt, obliegt dem „erst“-verordnenden
Krankenhausarzt und geschieht in Absprache mit dem Patienten.
Dieser Arzt ist ferner für die Organisation der ordnungsgemäßen
außerklinischen medizinischen und pflegerischen Versorgung
verantwortlich; dies bis zum Zeitpunkt der Übernahme durch
den nachbehandelnden Arzt (in der Regel Hausarzt, ggf. Fach-
arzt). Der Patient darf erst entlassen werden, wenn die außerkli-
nische Versorgung vollständig gewährleistet ist.
Mit der Entlassung aus dem klinischen Bereich wird die Beat-
mung des Patienten zur außerklinischen Beatmung. Die außer-
klinische Beatmung muss um ein Beatmungszentrum organisiert
sein (s. Kap. 5).
Die Übergangsphase aus dem klinischen in den außerklinischen
Bereich ist sehr vulnerabel [30]. Die außerklinische Wohn- und
Versorgungsform hängt primär vom Wunsch des Beatmeten
und den familiären Ressourcen ab [107,130–132]. Aus Gründen
der Lebensqualität ist die Unterbringung zu Hause zu bevorzugen
[133,134].
Der Zeitpunkt der Entlassung wird vom Team des Beatmungs-
zentrums festgelegt. Entlassungsvoraussetzungen aus der Klinik
sind:
" Stabilität von Grund- und Begleiterkrankung(-en) [135].
" Ein epitheliasiertes Tracheostoma ist bei invasiver Beatmung

zu bevorzugen.
" Die Kostenübernahme muss vor der Entlassung geklärt sein.
" Der Patient muss mit den notwendigen Geräten, Hilfsmitteln

und Materialien versorgt sein.
Falls sich der Beatmete noch nicht in einer für ihn optimalen
Funktions- und Leistungsfähigkeit befindet, sind (früh-) rehabili-
tative Maßnahmen zu erwägen [134].

6.2 Überleitmanagement
Das Überleitmanagement-Team sollte sich (in Kooperation mit
dem Patienten und den Angehörigen) aus folgenden Berufsgrup-
pen zusammensetzen [134]:
" Überleitmanager
" Arzt (klinisch und außerklinisch)
" Pflegeteam (klinisch und außerklinisch)

" Geräteprovider
" Sozialarbeiter, Sozialpädagogen
" ggf. Therapeuten
" ggf. Leistungsträger
Eine frühzeitige Entlassplanung bzw. Überleitungsplanung ist
wichtig für die Koordination der verschiedenen Einsatzgruppen
und zur Sicherstellung der Versorgung des Patienten sowie der
Beatmung [134]. Der Patient hat Anspruch auf eine unabhängige,
umfassende Beratung, verbunden mit dem Hinweis auf entspre-
chende Selbsthilfeorganisationen, da Gespräche mit gleichfalls
Betroffenen sehr hilfreich für die Akzeptanz und die Gestaltung
des Alltags sein können.
Für die Überleitung wird der Einsatz von Entlassungs-Ausstat-
tungs-Checklisten empfohlen. Im Folgenden sind die Minimalan-
forderungen einer Checkliste aufgeführt:
" technische Ausstattung der Beatmung und der Überwachung

inkl. Zubehör (s. Kap. 4)
" personelle Standards der Überwachung (Anwesenheitszeiten

der Pflege)
" Zeitrahmen und Inhalte der Pflegemaßnahmen
" Art des Beatmungszugangs, Reinigungs- und Wechselinter-

valle
" Beatmungsmodus unter Angabe sämtlicher Parameter
" Beatmungsdauer bzw. Dauer möglicher Spontanatmungs-

phasen
" Sauerstoffflussrate während Beatmung und Spontanatmung
" Maßnahmen zum Sekretmanagement
" Applikation von inhalativen Medikamenten
" Bedarfsplanung der Ernährung
" psychosoziale Betreuung des Patienten und ggf. der

Angehörigen
" weitere therapeutische und pädagogische Maßnahmen
" weitere Hilfsmittel: (z.B. Rollator, Toilettensitzerhöhung,

Pflege-Bett, Kommunikationshilfe, Verbrauchsmaterial,
Kontinenz-Artikel, Wundmanagement)

6.3 Zusammensetzung des außerklinischen
Betreuungsteams
Die Betreuung eines beatmeten Patienten außerhalb der Klinik
besteht aus den vier Säulen:
" Ärztliche Weiterbetreuung
" Außerklinisches Pflegeteam, Laienhelfer (auch Angehörige)
" Versorgung mit und technische Kontrolle der verordneten

Hilfsmittel durch einen Vertragspartner (Geräteprovider)
" Therapeutisches Team (Logopädie, Ergotherapie, Physio-

therapie, Sozialpädagogen, Pädagogen)

6.4 Qualifikation des außerklinischen Pflegeteams
Zur fachpflegerischen Versorgung beatmungsabhängiger Patien-
ten sind umfangreiche Kenntnisse erforderlich. Die Hinzunahme
eines Atmungstherapeuten (berufsbegleitende Weiterbildung
zum Atmungstherapeuten mit Zertifikat nach den Vorgaben der
DGP), wie sie im Ausland üblich ist [107,136], wäre wünschens-
wert; eine flächendeckende Versorgung ist in Deutschland der-
zeit jedoch noch nicht gegeben. Insbesondere sind Kenntnisse
zu folgenden Punkten erforderlich:
" Physiologie der Atmung und Beatmung
" Technik der Beatmungsgeräte
" Monitoring
" Sauerstofftherapie
" Masken- und Trachealkanülen und deren Applikationen
" Tracheostomamanagement
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" Methoden der Sekretmobilisierung und -elimination
" Inhalationstechniken
" Befeuchtungsmanagement der Atemwege

6.4.1 Assistive Versorgung Beatmeter
Es gibt verschiedene Möglichkeiten der assistiven Versorgung
außerklinisch beatmeter Menschen.

6.4.1.1 Versorgung im sog. „Arbeitgebermodell“
Betroffene, die das Arbeitgebermodell für sich als Versorgungs-
form gewählt haben, übernehmen selbstständig und eigenver-
antwortlich die Auswahl ihrer persönlichen Assistenten sowie
die Verantwortung für deren Befähigung. Die Hinzunahme exter-
ner Experten die bzgl. des Krankheitsbildes und der therapeuti-
schen Maßnahmen erfahren sind, wird zumindest zur Einarbei-
tung empfohlen.

6.4.1.2 Versorgung durch Pflegekräfte mit geringem
Qualifikationsniveau
Derzeit können Mitarbeiter geringer Qualifikation nur einge-
schränkt (z.B. in der Grundpflege) in der Versorgung beatmeter
Patienten (Beatmungsstation, Wohngemeinschaften) tätig wer-
den. Krankenpflegehelfer/innen oder Arzthelfer/innen dürfen
daher eigenverantwortlich nur in der assistiven Versorgung Beat-
meter tätig werden. Eine fachpflegerische Versorgung vom Beat-
mungsgerät abhängiger Patienten ist mit diesen Qualifikationen
nicht möglich.

6.4.1.3 Laienkräfte – Angehörige
Werden Laienkräfte (in der Regel aus dem Kreis der Familie oder
dem sozialen Umfeld)mit in die Pflege einbezogen, so sollte früh-
zeitig [137] eine strukturierte Einarbeitung zusammen mit dem
Patienten im Beatmungszentrum erfolgen [138]. Initial sollte da-
bei ein Schulungsplan erstellt werden [107,138–140], der repe-
titiv abgearbeitet wird, bis die einzelnen Maßnahmen sicher be-
herrscht werden. Idealerweise sollte dies innerhalb kurzer Trai-
ningsphasen von ca. 30-minütiger Dauer erfolgen [141].

6.4.2 Fachpflegerische Versorgung Beatmeter
Diese Versorgungsform kann nur von Pflegediensten und Pflege-
einrichtungen gewährleistet werden, die besondere Vorausset-
zungen erfüllen. Ein für die Beatmungspflege qualifizierter Pfle-
gedienst muss an allen Tagen der Woche für 24 Stunden kontak-
tierbar sein [107].
Für den Beatmungsbereich muss eine speziell qualifizierte exa-
minierte Fachkraft als Fachbereichsleitung vorgehalten werden.
Diese übernimmt intern die fachliche Aufsicht über und Verant-
wortung für die außerklinische Versorgung und die Qualifikation
der Pflegekräfte. Die Fachbereichsleitung dient innerhalb der
Pflegedienste als Wissensmultiplikator. Die Fachbereichsleitung
muss nicht zwingend die Pflegedienstleitung in einer Person
sein. Jedem beatmeten Patienten und seinen Angehörigen wird
die ihm zugeordnete Fachsbereichsleitung bekannt gemacht und
eine weitere Kommunikation bei Bedarf ermöglicht.
Zusätzlich zu einer 3-jährigen Ausbildung als examinierter Ge-
sundheits- und Krankenpfleger, Gesundheits- und Kinderkran-
kenpfleger, ist eine der folgenden Qualifikationen für die Fachbe-
reichsleitung erforderlich:
" Atmungstherapeut mit pflegerischer Ausbildung
" Fachgesundheits- und Krankenpflege für Anästhesie- und

Intensivpflege

" mindestens 3 Jahre Berufserfahrung im Beatmungsbereich
(Intensivstation, Intermediate-Care-Station oder außerklini-
sche Beatmung) in den letzten 5 Jahren
und
Fortbildung (mindestens 200-Stunden-Kurs der medizini-
schen Fachgesellschaften bzw. von pflegerischen Berufsver-
bänden anerkanntes, strukturiertes, berufsbegleitendes Kurs-
programm in der Beatmungspflege. Diese Kurse müssen von
der AGH anerkannt sein und werden auf der Homepage der
AGH aufgeführt).

Alle Pflegekräfte, die selbstständig und eigenverantwortlich am
Beatmungsgerät abhängiger Patienten (fachpflegerische Versor-
gung) tätig sind, müssen zusätzlich zu einer 3-jährigen Ausbil-
dung als examinierte Gesundheits- und Krankenpfleger, Gesund-
heits- und Kinderkrankenpfleger oder Altenpfleger eine der fol-
genden Qualifikationen aufweisen:
" Atmungstherapeut
" Fachgesundheits- und Krankenpflege für Anästhesie- und

Intensivpflege
" mindestens 1 Jahr Berufserfahrung im Beatmungsbereich

(Intensivstation, Intermediate-Care-Station oder außerklini-
sche Beatmung) innerhalb der letzten 5 Jahre

Abweichend kann die Zusatzqualifikation auch durch einen
strukturierten Kurs zur Beatmungspflege erworbenwerden. Die-
se Kurse müssen von der AGH anerkannt sein undwerden auf der
Homepage der AGH aufgeführt.
Mittelfristig wird eine Zertifizierung dieser Zusatzqualifikation
durch die entsprechenden medizinischen Fachverbände bzw.
pflegerische Fach- und Berufsverbände angestrebt. Folgende In-
halte müssen hierbei in Theorie und Praxis erlangt werden, mit
Kenntnissen über:
" die zur Beatmungspflichtigkeit führenden Erkrankungen.
" den Gasaustausch (O2-Aufnahme und CO2-Abgabe), die

Differenzierung zwischen hyperkapnischer und hypoxämi-
scher respiratorischer Insuffizienz, deren Entstehung und
Therapie.

" die verschiedenen Beatmungsformen einschließlich Geräte-
parameter und Alarmfunktionen der eingesetzten Ventilatoren.

" den Beatmungszugang (invasiv, nichtinvasiv), Funktions-
kontrolle, Wartung, Pflege und Reinigung von Kanülen und
Masken.

" Befeuchtersysteme, deren Bedienung, Effektivität und
Handhabung.

" die Applikation von Sauerstoff, insbesondere in Kombination
mit einer Beatmung.

" die Indikation und Durchführung der einzusetzenden
Monitorsysteme sowie Interpretation der Ergebnisse.

" das Sekretmanagement, insbesondere in Bezug auf die
Besonderheiten der einzelnen Grunderkrankungen.

" die Methoden und Maßnahmen bei der Spontanisierung,
Kanülenmanagement einschließlich der Handhabung von
Kanülenaufsätzen.

" das Erkennen von Notfallsituationen und Durchführen von
Notfallmaßnahmen.

" die Verfahren der künstlichen Ernährung inkl. deren Risiken
sowie das Erkennen von Schluckstörungen und Aspirationen.

" die rechtlichen Komponenten (Patientenverfügung, Medizin-
produktegesetz, DIN-Normen).

" die speziellen Anforderungen der psychosozialen Betreuung
bei langzeitbeatmeten Patienten.

Für die Anpassung der Pflegedienste an die veränderten Qualifi-
zierungsmaßnahmen wird eine Übergangsfrist von 3 Jahren als
sinnvoll angesehen.

Leitlinie218

Windisch W et al. Nichtinvasive und invasive Beatmung als Therapie der chronischen respiratorischen Insuffizienz… Pneumologie 2010; 64: 207–240

D
ie

se
s 

D
ok

um
en

t w
ur

de
 z

um
 p

er
sö

nl
ic

he
n 

G
eb

ra
uc

h 
he

ru
nt

er
ge

la
de

n.
 V

er
vi

el
fä

lti
gu

ng
 n

ur
 m

it 
Z

us
tim

m
un

g 
de

s 
V

er
la

ge
s.



6.5 Geräteprovider
Der Geräteprovider ist für die Einweisung aller an der Pflege
Beatmeter involvierten Personen verantwortlich. Die Einweisung
nachMedizinproduktebetreiberverordnungmuss für alle verord-
neten Geräte erfolgen. Eine zusätzliche Einweisung am Entlas-
sungstag und eine Funktionsprüfung der Geräte am endgültigen
Beatmungsort sind generell wünschenswert, bei fachpflegeri-
scher Versorgung obligat. Der beauftragte Geräteprovider muss
eine ständige Erreichbarkeit und eine zeitnahe und bedarfsge-
rechte Versorgung gewährleisten [134,136,142]. Bei technischen
Problemen mit dem Beatmungsgerät und/oder -zugang muss
eine Problemlösung am Patienten innerhalb von 24 Stunden
möglich sein. Die vom Hersteller empfohlenen Wartungsinter-
valle sind unter Berücksichtigung der Betriebsstunden einzuhal-
ten.
Vom Geräteprovider festgestellte bedeutende Zwischenfälle
müssen mit dem zuständigen Arzt und dem zuständigen Beat-
mungszentrum zeitnah kommuniziert werden [119,129].

6.6 Ärztliche Betreuung
Der Arzt muss den Patienten sowie die Angehörigen fachlich be-
raten können [134]. Hierzu sind Kenntnisse über den zu erwar-
tenden Krankheitsverlauf und die Prognose zwingend erforder-
lich. Der den Patienten betreuende Hausarzt wird nicht regelhaft
Erfahrung auf demGebiet der außerklinischen Beatmung aufwei-
sen. Er sollte daher einen in der außerklinischen Beatmung er-
fahrenen Arzt, in der Regel einen Pneumologen, Anästhesisten,
Pädiater oder Neurologen, hinzuziehen [107,134]. Da Praxisbe-
suche für Beatmete oft mit erheblichen Umständen verbunden
sind, sind Hausbesuche in der Betreuung außerklinisch Beatme-
ter fester Bestandteil der Betreuung.

6.7 Beatmungszentrum – Weaningzentrum –
Krankenhaus
Der Patient sollte an das entlassende Beatmungszentrum ange-
bunden bleiben, ggf. an ein heimatnahes Zentrum angebunden
werden. Ebenfalls sollten regionale Kliniken in die weitere Ver-
sorgung, z.B. für Notfallsituationen, mit eingebunden werden.

6.8 Überwachung/Dokumentation
der Geräteeinstellungen
Bei permanenter Beatmung sind die Beatmungsparameter und
-messwerte kontinuierlich zu überwachen und bedarfsgerecht
zu dokumentieren. Dies hat mindestens einmal pro Schicht zu er-
folgen. Ebenfalls ist, wenn vorhanden, das Ersatzgerät auf Funkti-
on und Richtigkeit der aktuellen Beatmungsparameter zu über-
prüfen und ebenfalls zu dokumentieren. Bei Veränderungen der
Beatmungsqualität ist diese nicht nur zu dokumentieren, son-
dern erfordert situationsgerechtes Handeln.

6.8.1 Klinische Verbesserung
Bei klinischer Verbesserung (z.B. deutlich zunehmende Spontan-
atmungszeiten) muss der außerklinisch behandelnde Arzt bzw.
das Beatmungszentrum konsultiert werden; diese legen das wei-
tere Vorgehen fest.

6.8.2 Klinische Verschlechterung
Eine klinische Verschlechterung des Zustandes des Patienten un-
ter außerklinischer Beatmung bedarf einer ärztlichen Therapie/
Konsultation. Für diese Situationen können in enger Absprache
mit dem Beatmungszentrum mögliche individuelle Bedarfsan-
ordnungen festgelegt werden, um Pflegediensten beziehungs-

weise den betreuenden Ärzten Handlungsmöglichkeiten im Be-
darfsfall zu eröffnen. Beim Verhalten in Notfallsituationen sind
die medizinisch notwendigen und vom Patienten vorverfügten
Aspekte (s. Kap. 12) zu beachten.

6.8.3 Rückzugspflege
Rückzugspflege bedeutet die Verringerung des Versorgungsaus-
maßes des Beatmeten durch das Pflegeteam in dem Maß, in
dem Kompetenzen von z.B. Angehörigen erworben werden. Der
Umfang einer Rückzugspflege darf nur im Konsens mit dem Pa-
tienten, Pflegeteam, Angehörigen und behandelnden Ärzten,
ggf. Beatmungszentrum, erfolgen. Rückzugspflege ist nicht mit
der Verringerung der Versorgung des Beatmeten im Sinne einer
Palliation gleichzusetzen.

Empfehlungen

" Die außerklinische Beatmung muss um ein Beatmungszen-
trum organisiert sein, der Arzt ist für die Organisation der au-
ßerklinischen Versorgung verantwortlich.

" Kostenübernahme und Versorgung mit Geräten, Hilfsmitteln
und Materialien müssen vor Entlassung sichergestellt sein.

" Fachpflegerische Versorgung ist umfangreicher als assistive
Versorgung und benötigt höher qualifiziertes Pflegepersonal.

" Der Geräteprovider muss eine ständige Erreichbarkeit mit
zeitnaher und bedarfsgerechter Versorgung gewährleisten.
Eine Geräteeinweisung ist obligat.

7 Obstruktive Atemwegserkrankungen
!

7.1 Chronisch obstruktive Lungenerkrankung (COPD)
Im Gegensatz zum Einsatz von NIV bei akuter respiratorischer In-
suffizienz [11,143,144] ist das gesicherte Wissen über den lang-
fristigen Nutzen der außerklinischen Beatmung bei COPD-Pa-
tienten mit CRI begrenzt. Die primäre Therapie-Option ist die
NIV. Eine langfristige invasive Beatmung über ein Tracheostoma
stellt heute eine Ausnahmesituation dar, überwiegend nach
Weaning-Versagen.

7.1.1 Indikationen
Wichtigstes Kriterium für den Beginn einer langfristigen NIV ist
die chronische Hyperkapnie, wenn diese mit typischen Sympto-
men der ventilatorischen Insuffizienz (s. Kap. 3) und Einschrän-
kung der Lebensqualität einhergeht.
Indikationskriterien (mindestens 1 zusätzliches Kriterium muss
erfüllt sein):
" chronische Tages-Hyperkapnie mit PaCO2 ≥ 50mmHg
" nächtliche Hyperkapnie mit PaCO2 > 55mmHg
" stabile Tages-Hyperkapnie mit 46–50mmHg und Anstieg

des PTcCO2 um ≥ 10mmHg während des Schlafs.
" stabile Tages-Hyperkapnie mit PaCO2 46–50mmHg und

mindestens 2 akute, hospitalisationspflichtige Exazerbationen
mit respiratorischer Azidose in den letzten 12 Monaten

" im direkten Anschluss an eine akute, beatmungspflichtige
Exazerbation, nach klinischer Einschätzung

Die Beurteilung von „symptomatisch“ bedarf immer einer klini-
schen Einschätzung, wobei weitere Kriterien, wie der Verlauf
von Lungenfunktion, körperliche Leistungsfähigkeit und der
Wunsch des Patienten zu berücksichtigen sind.
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Patienten mit milder Tages-Hyperkapnie (PaCO2 < 50mmHg) be-
dürfen einer nächtlichen PTcCO2-Messung, ggf. auch einer Poly-
somnografie, um den CO2-Verlauf und schlafstadienabhängige
Hypoventilationen zu erfassen. Bei einem Anstieg des PTcCO2

um ≥ 10mmHg während des Nachtschlafs besteht eine Indika-
tion zur NIV [145].
Wiederholte, schwere Exazerbationen mit respiratorischer Azi-
dose (pH < 7,35) können als Indikatoren für eine latente Atem-
pumpeninsuffizienz und einen beschleunigten Krankheitsverlauf
angesehen werden. Mindestens zwei schwere, hospitalisations-
pflichtige Exazerbationen innerhalb von 12 Monaten stellen
eine Indikation zur dauerhaften außerklinischen NIV dar.
Darüber hinaus kann bei Patienten nach akuter beatmungs-
pflichtiger Exazerbation oder nach prolongierter Beatmungsent-
wöhnung [146] eine Indikation zur dauerhaften außerklinischen
NIV bestehen, wenn damit (nächtliche) Hyperkapnien unter
Spontanatmung verhindert werden können (●" Abb. 2).
Schwere nächtliche Sauerstoff-Entsättigungen (SaO2 < 85% über
länger als 5 Minuten) sind mit erheblicher Mortalität assoziiert
[147]; demzufolge gelten schwere nächtliche,mit LTOT nicht aus-
reichend behandelbare, Sauerstoff-Entsättigungen als Nebenkri-
terium für die Einleitung einer NIV-Therapie.

7.1.2 Praktische Durchführung
Die Beatmungstechnik derWahl ist die NIVmittels Mund-Nasen-
maske oder Nasenmaske. Ziel der Beatmung ist die Normalisie-
rung des PaCO2 unter Beatmung und im beatmungsfreien Inter-
vall bei bestmöglicher Akzeptanz [148]. Die besten therapeuti-
schen Effekte der Beatmung wurden bei Anwendung kontrollier-
ter Beatmungsmodi mit Beatmungsdrücken von 20 bis 40mbar
erzielt [17,58–61]. Erfahrungsgemäß werden diese Vorgaben
nicht bei allen Patienten erreicht; dann soll die Beatmung mit
dem Druck erfolgen, der möglichst nahe am therapeutisch not-
wendigen Druck liegt und vom Patienten noch toleriert wird.
Ein schneller Anstieg des Inspirationsdruckes (innerhalb von 0,1
bis 0,2 Sekunden) wird am besten toleriert. Bei Anwendung von
assistierter oder assistiert-kontrollierter Beatmung kann ein
PEEP sinnvoll sein.

7.1.3 Beatmungseffekte bei stabiler, chronischer
Hyperkapnie
Langfristige NIV zeigte sich als erfolgreich hinsichtlich physiolo-
gischer Parameter wie Blutgase, Spontanatemfrequenz und Lun-
genfunktion bzw. Überblähung [17,19,58–61,149–152] und
Kachexie [153]. In weiteren Studien wurde gezeigt, dass langfris-
tige NIV die körperliche Leistungsfähigkeit, gemessen an der 6-
Minuten-Gehstrecke, verbessert [154]. Dieser Effekt wird ver-
stärkt, wenn NIV mit pulmonaler Rehabilitation kombiniert
wird [155–157]. Darüber hinaus zeigt die Anwendung der NIV
während körperlicher Belastung eine Verbesserung der Oxyge-
nierung, der Belastbarkeit sowie der Dyspnoe [158–160]. Eine
kontrollierte Studie [149] konnte zeigen, dass der dauerhafte Ein-
satz von NIV die Schlafqualität von COPD-Patienten relevant ver-
bessert, was jedoch in einer Meta-Analyse [154], die drei klini-
sche Studien analysierte, nicht verifiziert werden konnte.
COPD-Patienten zeigen nach Einleitung einer NIV eine Linderung
ihrer Atemnot [17,21,22,161]. Untersuchungen mit dem speziell
für Patienten mit chronischer ventilatorischer Insuffizienz ent-
wickelten und validierten Fragebogen SRI (Severe Respiratory In-
sufficiency Questionnaire) [24,25] zeigten deutliche Zugewinne
an Lebensqualität [17,22,25,61,162].

Der Einsatz von NIV ist mit einer Reduktion der Krankenhaus-
aufnahmen und stationären Behandlungskosten assoziiert [150,
163–166].
In älteren, kontrollierten, prospektiven Studien konnten bei
chronisch stabilen COPD-Patienten keine klinisch relevanten Vor-
teile durch die NIV gefundenwerden [167,168]. Allerdings haben
diese Studien erhebliche Schwächen hinsichtlich Design, ange-
wandter Technik, Patientenauswahl, Fallzahl oder Beobachtungs-
zeiträume, so dass aus deren Ergebnissen keine Informationen
über den tatsächlichen therapeutischen Nutzen der NIV gewon-
nen werden können [169–171].
Bislang liegen nur wenige Studienergebnisse vor, die einen Ein-
fluss von NIV auf die Mortalität bei COPD zeigen. Zwei prospek-
tive Studien mit einer Beobachtungszeit von über 12 Monaten
konnten keinen Überlebensvorteil für beatmetete Patienten zei-
gen [150,172]. Dies steht im Gegensatz zu den Ergebnissen einer
retrospektiven Studie [173] und zur größten bislang publizierten,
prospektiven Studie, die mit über 2 Jahren die längste Nachbeob-
achtungszeit aufweist. Langzeit-NIV über durchschnittlich 4,5
Stunden täglich resultierte in einer statistisch signifikant niedri-
geren Mortalität [174].
Die aktuelle Evidenzlage darf nicht als Rechtfertigung verstanden
werden, einem Patienten mit hyperkapnischer COPD die poten-
ziellen Vorteile von NIV vorzuenthalten. Die Entscheidung zur
Anwendung von NIV als Langzeittherapie liegt in der Hand des
behandelnden Arztes [175].

7.1.4 Sonstige Besonderheiten
Die Einleitung einer NIV bei fortgeschrittener COPD fordert ein
hohesMaß anMotivation undMitarbeit von Seiten des Patienten
und ist für das therapeutische Team eine besondere Herausforde-
rung. Deshalb kann die stationäre Behandlungszeit bis zum Errei-
chen einer stabilen Therapie eine bis zwei Wochen in Anspruch
nehmen [22,58,176]. Bei den oft älteren, multimorbiden Patien-
ten ist dieser Zeitaufwand gerechtfertigt, um eine optimale An-
passung von Beatmungsmodus und Maske an die Bedürfnisse
des Patienten zu erzielen und um die langfristige Adhärenz des
Patienten zu gewährleisten [177].
Es müssen alle Anstrengungen unternommen werden, um eine
komplette Einstellung des Rauchens zu erreichen [178]. Nachge-
wiesene mangelhafte Adhärenz mit der medikamentösen Thera-
pie oder mit einer verordneten Langzeitsauerstoff-Therapie sind
relative Kontraindikationen für den Beginn einer langfristigen
NIV.

Empfehlungen

" NIV ist die primäre Therapie-Option zur außerklinischen Be-
atmung von Patientenmit chronischer ventilatorischer Insuf-
fizienz bei COPD.

" Wichtigste Kriterien für den Beginn einer langfristigen NIV
sind die Hyperkapnie in Kombination mit den typischen
Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz, Einschränkung
der Lebensqualität bzw. rezidivierenden Exazerbationen.

" Ziel der Beatmung ist die Normalisierung des PaCO2; ausrei-
chend hohe Beatmungsdrücke sind hierfür notwendig.
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7.2 Mukoviszidose
Neben den bereits für COPD genannten Aspekten der direkten
Therapie der insuffizienten Atempumpe, der Verbesserung des
Gasaustausches, der Steigerung der körperlichen Leistungsfähig-
keit und der Verbesserung der Lebensqualität kann NIV in Kom-
bination mit Physiotherapie das Abhusten des zähen Atemwegs-
sekrets erleichtern [179]. Mindestens einjährige NIV scheint die
Lungenfunktion bei Kindern mit weit fortgeschrittenem Krank-
heitsstadium zu stabilisieren [180]. Eine Tendenz zum verbesser-
ten Gasaustausch im Schlaf wurde gezeigt [181]. Positive Auswir-
kungen von langfristiger NIV auf die Exazerbationsfrequenz, den
Verlauf der Erkrankung, die Schlafqualität und die krankheitsbe-
zogene Lebensqualität wurdenmehrfach postuliert, müssen aber
noch in größeren Studien mit suffizienten Qualitätskriterien ve-
rifiziert werden [182].

7.3 Bronchiektasen
Im Moment existieren nur vereinzelte klinische Studien [183],
aber keine allgemein gültigen Empfehlungen für die Therapie
von Patienten mit chronisch ventilatorischer Insuffizienz als Fol-
ge einer Bronchiektasen-Erkrankung. Für die Therapie von Pa-
tienten mit fortgeschrittener Bronchiektasie werden die für Mu-
koviszidose genannten Maßnahmen (s. Kap. 7.3) empfohlen.

8 Thorakal-restriktive Erkrankungen
!

8.1 Allgemeine Definition und Krankheitsbilder
CRI bei thorakal-restriktiven Erkrankungen ist eine häufige Indi-
kation für eine außerklinische Beatmung [13,163,184–186]. Ne-
ben schweren Verformungen des Thoraxskeletts oder der Tho-
raxwand bzw. der Wirbelsäule mit unterschiedlicher zugrunde
liegender Ätiologie [14,187] können auch post-entzündliche
oder residuale postoperative Zustände zu diesem Krankheitsbild
führen (s.●" Tab. 1).
Als wesentliche pathogenetische Faktoren der CRI bei diesen Er-
krankungen sind neben der restriktiven Ventilationsstörung vor
allem die ungünstige Atemmechanik mit reduzierter Lungen-
oder Thoraxcompliance anzusehen.

8.2 Indikation
Wichtigstes Kriterium für die NIV ist die chronische Hyperkap-
nie, wenn diese mit den typischen Symptomen der ventilatori-
schen Insuffizienz bzw. Einschränkung der Lebensqualität ein-
hergeht. Es gelten folgende Indikationskriterien:
" Symptome der Hypoventilation (s. Kap. 3)
und mindestens einer der folgenden Befunde:
" chronische Tageshyperkapnie mit PaCO2 ≥ 45mmHg
" nächtliche Hyperkapnie mit PaCO2 ≥ 50mmHg
" Normokapnie am Tag mit Anstieg des PTcCO2 um ≥ 10mmHg

in der Nacht
Tatsächlich geht aber der Hyperkapnie amTage oft eine bedeutsa-
me nächtliche Hypoventilation, anfangs im REM-Schlaf, später
auch im non-REM-Schlaf, voraus [188,189], welche bereits die
Prognose der Patienten verschlechtern kann [190]. Aus Untersu-
chungen bei Patienten mit einer VC < 50% des Sollwertes bzw. ty-
pischen Symptomen der chronischen Hyperkapnie ergeben sich
Hinweise, dass bei alleiniger nächtlicher Hypoventilation bzw.
Hyperkapnie die Entwicklung einer respiratorischen Insuffizienz
am Tage durch frühzeitigen Einsatz der NIV günstig beeinflusst
werden kann [190,191]. Zudemweisen Beobachtungsstudien da-
rauf hin, dass die nächtliche Hyperkapnie geeignet sein kann, die

Erkrankungsschwere bzw. Prognose der Erkrankung im Langzeit-
verlauf abzubilden [192]. Von diesen Beobachtungen kann abge-
leitet werden, dass die Indikationsstellung der NIV auch über die
nächtlichen Blutgase oder die PTcCO2[110] erfolgen kann. Diesen
Beobachtungen entsprechend kann eine Empfehlung für die Ein-
leitung einer NIV auch bei nächtlichem PaCO2 < 50mmHg und
Vorliegen einer entsprechenden Symptomatik ausgesprochen
werden. Bei Patienten ohne manifeste Hyperkapnie aber schwe-
rer restriktiver Ventilationsstörung (VC < 50% des Sollwertes)
müssen kurzfristige klinische Kontrolluntersuchungen innerhalb
drei Monate, einschließlich Polygrafie, erfolgen (●" Abb. 3).
Aufgrund der hohen Prävalenz eines zusätzlichen OSAS ist ins-
besondere bei Vorliegen einer Tagesnormokapnie eine weitere
polygrafische/polysomnografische Diagnostik anzustreben. Die
intermittierende, mehr als fünf Minuten dauernde Desaturation
unter einer Sauerstoffsättigung von < 85% in der Polygrafie ent-
spricht in aller Regel einer Hypoventilation [147,193].
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Abb. 2 Algorithmus zur NIV-Therapie bei chronisch stabiler COPD.

Tab. 1 Häufige thorakal-restriktive Erkrankungen mit Indikation für außerkli-
nische Beatmung.
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Auch bei Schwangerschaft kann sich eine ventilatorische Insuffi-
zienz vorzeitig manifestieren [187] und dann eine Indikation zur
NIV darstellen. Für Lungengerüsterkrankungen kann die Indika-
tion für die Einleitung einer NIV (z.B. vor geplanter Lungentrans-
plantation) gegeben sein; dabei ist der individuelle Nutzen im
Einzelfall zu prüfen.

8.3 Krankheitsspezifische Aspekte
der Beatmungstherapie
Die NIV kann sowohl im druckgesteuerten als auch volumenge-
steuerten Modus erfolgen [9,53,194–196]. Bei Druckvorgabe
sind maximale inspiratorische Beatmungsdrücke von oft bis zu
20–25mbar notwendig [187]. Zur Verbesserung der Ventilation
kann im Einzelfall auch eine Umstellung von Druck- auf Volu-
menvorgabe erfolgreich sein [52,194]. Ein positiver exspiratori-
scher Atemwegsdruck ist, wenn keine zusätzliche Obstruktion
der Atemwege vorliegt, meist nicht notwendig [187].

8.4 Beatmungseffekte und Studienlage
Positive Beatmungseffekte bei thorakal-restriktiven Erkrankun-
gen werden in verschiedenen Studien beschrieben [10,14,187].
Neben Verbesserung der typischen Symptomen der CRI (s. Kap.
5) sind folgende positive Auswirkungen beschrieben:
Verbesserung des Gasaustausches, der Lebensqualität, des Schlaf-
profils, der körperlichen Belastbarkeit, der pulmonalen Hämody-
namik, der maximalen Sauerstoffaufnahme, der Lungenfunktion
und der inspiratorischen Atemmuskelkraft sowie eine Verringe-
rung der Hospitalisierungsrate [17,163,192,197–205]. Auch äl-
tere Patienten (> 75 Jahre) profitieren von der NIV [206].
Als wesentlicheMechanismen scheint diesen Effekten die Entlas-
tung der Atemmuskulatur [207–209], die Wiederherstellung der
zentralen Chemosensitivität [210,211] und die Verbesserung der

pulmonalen bzw. thorakalen Compliance mit Abnahme der res-
triktiven Ventilationsstörung [192,205,212] zugrundezuliegen.
Zudem kann bei diesen Patienten aufgrund einiger Beobach-
tungsstudien von einem verbesserten Langzeitüberleben unter
NIV ausgegangen werden [13,163]. Neuere Untersuchungen zei-
gen, dass gerade bei Patienten mit schwerer Kyphoskoliose oder
Post-Tuberkulose-Syndrom unter NIV, verglichen mit Patienten
unter LTOT, ein klarer Überlebensvorteil besteht [204,213,214].

8.5 Sonstige Besonderheiten
Bei Patienten unter NIV kann bereits eine Unterbrechung der
Therapie für mehrere Tage eine relativ rasche Verschlechterung
der Blutgassituation nach sich ziehen [215,216]. LTOT kann bei
persistierender Hypoxämie trotz effektiver Beatmung zusätzlich
notwendig sein [116]. Insbesondere bei Kindern und Jugendli-
chen ist bei Thorax- bzw. Wirbelsäulendeformitäten die Indikati-
on für orthopädische Korrekturverfahren zu prüfen.

Empfehlungen

" NIV ist die primäre Therapie-Option zur außerklinischen Be-
atmung von Patientenmit chronischer ventilatorischer Insuf-
fizienz bei thorakal-restriktiven Erkrankungen.

" Wichtigste Kriterien für den Beginn einer langfristigen NIV
sind die Hyperkapnie in Kombination mit den typischen
Symptomen der ventilatorischen Insuffizienz bzw. Ein-
schränkung der Lebensqualität.

" Bei Symptomen der Hypoventilation und fehlender Hyper-
kapnie muss eine schlafmedizinische Untersuchung erfolgen.

" Patienten mit schwerer restriktiver Ventilationsstörung, aber
noch nicht manifester Hyperkapnie, müssen engmaschig
kontrolliert werden.

9 Obesitas-Hypoventilations-Syndrom
!

9.1 Allgemeine Definition und Krankheitsbild
Mit der weltweit zunehmenden Prävalenz der Adipositas ist auch
die Anzahl der Patienten, die an einem Obesitas-Hypoventila-
tions-Syndrom (OHS, früher Pickwick-Syndrom [217]) leiden
und einer Therapie zugeführt werden, stark gestiegen [218]. Be-
reits jetzt ist das OHS an einigen Zentren prozentual die häufigste
Erkrankung die eine intermittierende außerklinische Beatmung
erfordert [219,220].
Definitionsgemäß ist das OHS durch das Vorliegen einer Adiposi-
tas (Body-Mass-Index (BMI) > 30 kg/m2) in Kombination mit ei-
ner chronisch alveolären Hypoventilation und konsekutiver Hy-
perkapnie (PaCO2 > 45mmHg) im Wachzustand unter Ruheat-
mung, nach Ausschluss anderer bekannter Ursachen einer Hypo-
ventilation, sowie schlafbezogener Atmungsstörung (bis zu 90%
zusätzliches OSAS) charakterisiert [218,221,222]. Die Patienten
mit OHS beklagen meist eine ausgeprägte Tagesschläfrigkeit, ra-
sche Erschöpfung, Atemnot oder Kopfschmerzen. Bei einer Viel-
zahl der Patientenwird die Erkrankung auch durch Zeichen einer
rechtskardialen Dekompensation, pulmonalen Hypertonie oder
Polyglobulie manifest [223].
Dem OHS liegen komplexe pathophysiologische Mechanismen
zugrunde, welche noch nicht in allen Details geklärt sind. Ein ent-
scheidender Mechanismus ist die fast regelhaft nachweisbare
obstruktive Schlafapnoe. Weitere bedeutsame pathogenetische
Faktoren sind die ungünstige Atemmechanik einschließlich der
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Abb. 3 Therapiealgorithmus der NIV bei thorakal-restriktiven Erkrankun-
gen.
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extrathorakal restriktiven Ventilationsstörung und die erhöhte
Atemarbeit als Folge der extremen Adipositas in Kombination
mit einer gestörten zentralen Atemregulation, die sich in einem
verminderten Atemantrieb auf hypoxische und hyperkapnische
Stimuli ausdrückt [218,221,224,225]. Einige Untersuchungen
weisen insbesondere darauf hin, dass die zentrale atemstimulie-
rende Wirkung von Leptin vermindert ist („Leptinresistenz“)
[226–229].

9.2 Indikation
Der optimale Zeitpunkt und die exakten Kriterienwelche die Ein-
leitung einer NIV bzw. einer CPAP-Therapie bei OHS begründen,
sind bisher nicht validiert und einheitlich festgelegt [218].
Da Patienten mit OHS beinahe regelhaft ein OSAS aufweisen und
diesem eine zentrale Rolle in der Pathogenese zukommt, ist
grundsätzlich eine primäre schlafmedizinische Diagnostik mit-
tels Polysomnografie sinnvoll [230–232]. In aller Regel wird
eine Therapie mit einem kontinuierlichen positiven Atemwegs-
druck (CPAP) erforderlich, die unter polysomnografischer Kon-
trolle einschließlich PTcCO2-Messung erfolgen sollte. Kann unter
CPAP die nächtliche Hypoventilation beseitigt oder deutlich ver-
mindert werden (PTcCO2 < 55mmHg), sollte diese Therapie zu-
nächst fortgesetzt werden [233]. Die Indikation zur Einleitung
einer NIV ergibt sich bei symptomatischer CRI (s. Kap. 3) in fol-
genden Situationen:
Trotz adäquater CPAP-Therapie bei
" ≥ 5-minütigem Anstieg des nächtlichen PTcCO2> 55mmHg

bzw. des PaCO2 ≥ 10mmHg im Vergleich zum Wachzustand.
oder
" Desaturationen < 80% SaO2 über ≥ 10 Minuten.
Ist im Rahmen der Reevaluation nach 3 Monaten unter CPAP-
Therapie keine Besserung der typischen Symptome der chroni-
schen Hypoventilation oder keine Normokapnie am Tag zu ver-
zeichnen („non-responder“), ist die Umstellung auf NIV indiziert
[234] (●" Abb. 4).
Die Einstellung und Kontrolle von CPAP und NIV sollten dabei
unter Polysomno-/Polygrafie erfolgen.
Abweichend von diesem Vorgehen kann insbesondere bei ausge-
prägter Hyperkapnie oder bei Vorliegen schwerer symptomati-
scher Komorbiditäten (wie z.B. COPD, Cor pulmonale bzw.
Rechtsherzdekompensation, Polyglobulie oder periodischer At-

mung bei optimierter medikamentöser Therapie bei Linksherzer-
krankung) auch eine primäre NIV oder adaptive Servoventilation
bei periodischemAtemmuster nach Einschätzungdes behandeln-
den Arztes indiziert sein. Aufgrund der beschriebenen Komplexi-
tät von Erkrankung und Therapie besteht häufig die Notwendig-
keit einer längeren stationären Behandlung. Auf der Grundlage
der derzeitig verfügbaren Datenlage wird folgender Algorithmus
für die Therapieeinleitung vorgeschlagen (●" Abb. 4).

9.3 Krankheitsspezifische Besonderheiten
der Beatmungstherapie
Grundsätzliches Behandlungsziel ist die Beseitigung der Hypo-
ventilation und Hyperkapnie sowie die Therapie der regelhaft
vorliegenden schlafbezogenen Atmungsstörungen. Dem vorge-
stellten Algorithmus entsprechend orientiert sich die Wahl des
Positivdruckverfahrens (CPAP oder NIV) am Ansprechen auf eine
initiale CPAP-Therapie bzw. an der Schwere der Begleiterkran-
kungen.
Bei Patienten, die ein OHS in Kombination mit OSAS haben und
einer NIV-Therapie zugeführt werden, muss der exspiratorische
Atemwegsdruck ausreichend angehoben werden, um die Ob-
struktion der oberen Atemwege aufzuheben. In Abhängigkeit
von einer relevanten Gewichtsabnahme kann nach erfolgter Ein-
leitung einer NIV ein Versuch der Umstellung auf eine CPAP-The-
rapie unter polysomnografischen Bedingungen und einer sich
anschließenden schlafmedizinischen Reevaluation nach 3 Mona-
ten gerechtfertigt sein (●" Abb. 4).

9.4 Beatmungseffekte und Studienlage
Der Einsatz der NIV hat sich als ein effektives Therapieverfahren
etabliert, wenn auch das Verständnis der Wirkweise der NIV
noch lückenhaft ist [235]. In den meisten Studien, die sich mit
Langzeiteffekten der NIV bei Patienten mit OHS auseinanderge-
setzt haben, fand sich eine Verbesserung der Blutgase sowohl
nachts unter Beatmung als auch tagsüber während Spontanat-
mung, eine Reduktion von Tagesschläfrigkeit und Atemnot sowie
eine verbesserte Schlaf- und Lebensqualität [55,236–240].
Zusätzlich fanden sich in neueren Untersuchungen [236,237,
239] nach Einleitung einer NIV bei Verwendung hoher Beat-
mungsdrücke positive Effekte auf statische Lungenfunktionspa-
rameter, die in erster Linie auf einer Zunahme des exspiratori-
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Abb. 4 Algorithmus zur Therapieeinleitung bei OHS.
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schen Reservevolumens basieren [237,239]. Physiologische Stu-
dien legen zudem nahe, dass die NIV auch zu einer Entlastung
der Atemmuskulatur führt [241].
Bisher sind nur vereinzelte Beobachtungsstudien verfügbar die
das Langzeitüberleben von OHS-Patientenmit oder ohne NIV un-
tersucht haben [237,238,242–244]. Vergleichende retrospektive
Analysen weisen jedoch darauf hin, dass bei Patienten mit OHS
die nicht mit NIV behandelt werden, eine signifikant höhereMor-
talität zu beobachten ist als bei denjenigen Patienten, die einer
NIV zugeführt werden [237].
Nach drei Monaten war in einer kleineren, randomisierten kon-
trollierten Studie bei Patienten ohne schwere nächtliche Hypo-
ventilation durch eine CPAP-Therapie eine ähnliche Absenkung
des PaCO2 im Vergleich zu einer Bilevel-Therapie zu erreichen
[233]. Ein Downgrading von NIV zu CPAP ist bei speziell selektio-
nierten Patienten möglich [238].

9.5 Sonstige Besonderheiten
Die Verbesserung der Blutgase hinsichtlich einer Reduktion der
Hyperkapnie und der Hypoxämie ist eng mit der Anwendungs-
dauer korreliert [245]. Als ultima ratio ist bei fortschreitender re-
spiratorischer Insuffizienz und respiratorischer Azidose auch die
invasive Beatmung bzw. Tracheotomie zu erwägen [218]. Auch
eine deutliche Gewichtsreduktion kann zu einer bedeutsamen
Reduktion der chronisch ventilatorischen Insuffizienz beitragen
[246]. Allerdings wird bei der überwiegenden Anzahl von Patien-
ten mit OHS im Langzeitverlauf durch diätetische Maßnahmen
allein keine klinisch bedeutsame Gewichtsabnahme erreicht
[237,239]. Demgegenüber haben Studien gezeigt, dass durch chi-
rurgische Intervention, wie z.B. einer Magenbandoperation und
nachfolgender Gewichtsreduktion, eine Verbesserung von Blut-
gasen und Lungenfunktion erzielt werden kann [247].

Empfehlungen

" CPAP oder NIV sind die primären Therapieoptionen zur
außerklinischen Beatmung von Patienten mit OHS. Eine be-
gleitende Gewichtsreduktion ist anzustreben.

" Ein primärer Therapieversuchmit CPAP unter polysomnogra-
fischen Bedingungen sollte bei Patienten ohne signifikante
Komorbiditäten erfolgen. Bei signifikanten Komorbiditäten
kann primär die NIV indiziert sein.

" Bei persistierender Hypoventilation unter CPAP (≥ 5-minüti-
ger Anstieg des PTcCO2 > 55mmHg bzw. des PaCO2 ≥ 10
mmHg im Vergleich zum normokapnischen Wachzustand
bzw. eine Desaturation < 80% über ≥ 10 Minuten) ist die NIV
indiziert.

" Bei signifikanter Gewichtsreduktion können eine Therapie-
umstellung von NIV auf CPAP oder auch ein Auslassversuch
möglich sein.

10 Neuromuskuläre Erkrankungen
!

10.1 Krankheitsbilder
Ausmaß und Häufigkeit der Beteiligung der Atemmuskulatur
sind bei den verschiedenen neuromuskulären Erkrankungen
(NME) höchst unterschiedlich. Zwar korreliert das Ausmaß der
Atemmuskellähmung meist mit dem Grad der allgemeinen Mus-
kelschwäche und körperlichen Behinderung, jedoch gibt es Aus-
nahmen: so ist bei der Amyotrophen Lateralsklerose (ALS) bei
10% der Patienten bereits früh im Erkrankungsverlauf, nicht sel-

ten auch als Erstsymptom, eine Schwäche der Atemmuskulatur
nachzuweisen. Gleiches gilt für die adulte Form der Glycogenose
Typ II (α-Glucosidasemangel, M. Pompe). Erkrankungen, die mit
schlafbezogenen Atmungsstörungen und/oder einer chronischen
ventilatorischen Insuffizienz einhergehen können, sind in
●" Tab. 2 aufgeführt.

10.2 Indikationen für eine außerklinische Beatmung
10.2.1 Indikationen für eine nichtinvasive Beatmung
Bei Vorliegen einer NME mit dem Risiko der Entwicklung einer
Atempumpenschwäche sollte in regelmäßigen Abständen (alle
3–12 Monate, je nach Grunderkrankung) ein Screening von Lun-
genfunktion und Blutgasen (bei VC < 70% auch eine Polygrafie)
erfolgen, um rechtzeitig und nicht erst im Fall einer respiratori-
schen Dekompensation eine Atempumpenschwäche zu diagnos-
tizieren. Eine Polysomnografie ist für Diagnostik und Indikations-
stellung zur Beatmung nicht zwingend erforderlich – eine Aus-
nahme stellen Patienten mit M. Curshmann-Steinert dar. Zu den
in Kapitel 5 genannten Untersuchungen gehört obligat die Über-
prüfung der Hustenkapazität. Bei potenzieller Myokardbeteili-
gung sollte immer eine Echokardiografie durchgeführt werden.
Die Indikation zur NIV bei NME besteht [9,13,187,248–258] bei
Vorliegen von:
" Symptomen der Hypoventilation
und mindestens einem der folgenden Befunde:
" chronische Tages-Hyperkapnie mit PaCO2 ≥ 45mmHg
" nächtliche Hyperkapnie mit PaCO2 ≥ 50mmHg
" bei Normokapnie am Tag mit Anstieg des PTcCO2 um

≥ 10mmHg in der Nacht
" rasche relevante Abnahme der VC
Ein Problem stellen einige Patienten mit vor allem langsam pro-
gredienten neuromuskulären Erkrankungen dar, die aufgrund
der meist gleichzeitig vorliegenden körperlichen Behinderung
keine Änderung der Belastbarkeit verspüren und auch sonst
asymptomatisch sind. In einigen Zentrenwird versucht, diese Pa-
tienten auf NIV einzustellen, eine eindeutige Empfehlung kann
hier jedoch noch nicht gegeben werden. Besonders engmaschige
Kontrollen werden in dieser Situation empfohlen.
Für eine prophylaktische Beatmung ergibt sich bei fehlenden
Symptomen und fehlender Hypoventilation keine Indikation;
vielmehr bestehen aufgrund einer Studiebei Duchenne-Patienten
[259] Bedenken bezüglich einer verschlechterten Prognose. Eine
Ausnahme stellt die Situationvor geplanterWirbelsäulen-Korrek-
tur-Operation bei Vorliegen einer Vitalkapazität < 60% Soll bzw.
einer FEV1 < 40% Soll [260] dar: Hier kann durch eine bereits au-
ßerklinisch im Vorfeld durchgeführte prophylaktische NIV die
Häufigkeit postoperativer Komplikationen gesenkt werden.
Zusätzlich kann die NIV in Ausnahmesituationen wie z.B. bei
Schwangerschaft [261] und bereits eingeschränkter Lungenfunk-
tion oder zur Palliation von Dyspnoe im Endstadium der Erkran-
kung [262] erwogen werden. Bei diagnostischer Unsicherheit
sollte ggf. ein Therapieversuch mit NIV durchgeführt werden. Im
Fall der Besserung der Symptome durch NIV ist die Therapienot-
wendigkeit durch den Behandlungserfolg dokumentiert.
Die Entwicklung einer Tageshyperkapnie sollte nicht abgewartet
werden, sondern bereits bei den ersten Zeichen der nächtlichen
Hyperkapnie die NIV den Patienten angeboten werden. Die Pro-
gression der Erkrankung sollte bei der Indikationsstellung be-
rücksichtigt werden: Bei schnell progredienten Erkrankungen
wie z.B. ALS sollte die Indikation eher großzügig gestellt werden
[263]. NIV für 24 Stunden am Tag ohne Fähigkeit zur Spontanat-
mung ist bei einigen Patienten möglich [264], stellt aber hohe
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Anforderungen an die Pflege und Überwachung der betroffenen
Patienten (s. Kap. 6).
Eine Verbesserung der Ventilation mittels Zwerchfellschrittma-
cher ist sehr aufwändig, technisch schwierig und darüber hinaus
an eine funktionierende Zwerchfellmuskulatur als Voraussetzung
gebunden. Mit der heutigen Technik sind nur intermittierende
Nutzungszeiten über mehrere Stunden, meist im Wechsel mit
NIV, möglich.

10.2.2 Indikationen für eine invasive Beatmung
Eine Beatmung bei NME über Tracheostoma ist über viele Jahre
möglich. Limitierend wirken Grunderkrankung (z.B. Kardiomyo-
pathie bei MD Duchenne) und ethische Bedenken (Verlust sämt-
licher Willkürfunktionen bei der ALS binnen 2–5 Jahren). Eine
Aufklärung des Patienten und seiner Familie über den Verlauf
der Erkrankung sollte der Entscheidung vorausgehen; eine Ein-
willigung des Patienten bzw. seines Betreuers ist zwingend erfor-
derlich, um eine Intubation und Tracheotomie, die nicht selten

gegen den Willen des Patienten in Notfallsituationen durchge-
führt werden, zu verhindern.
Bei Vorliegen von Patientenwunsch und Einwilligung besteht die
Indikation zur Tracheotomie in folgenden Situationen (●" Abb. 5)
[248,250,256,258,264]:
" Unfähigkeit, einen passenden Beatmungszugang für die NIV

anzupassen
" Intoleranz der NIV
" Ineffektivität der NIV
" schwere bulbäre Symptomatik mit rezidivierenden

Aspirationen
" Ineffektivität des nichtinvasiven Sekretmanagements
" Scheitern der Umstellung auf NIV nach Intubation und

invasiver Beatmung

Tab. 2 Neuromuskuläre Erkrankungen, die zu einer chronisch respiratorischen Insuffizienz führen können.

Erkrankungsgruppe Subtypen Atemmuskel-

lähmung

Kardio-

myopathie

Beginn und Häufigkeit der

Atmungsinsuffizienz

Muskeldystrophien
(MD)

MD Duchenne +++ +++ 14.–18. LJ

MD Becker-Kiener ++ ++ ab 40. LJ; spät im Verlauf

Gliedergürtel MD (LG-MD) +/++ –/+ sehr variabel; 15.–70. LJ

Emery-Dreifuß selten ++ ab 30, oft keine Atmungsinsuffizienz

FSH-MD ++ + ab 40. LJ; jedoch eher selten

Myotone Dystrophien Typ I (Curshmann-Steinert) ++ + ab 40. LJ; sehr variabel
zentrale Atemantriebsstörung mögl.

Kongenitale Myopathien Myotubulär, Nemalin +/++ + variabel, stabil ab 20. LJ;
selten Ateminsuffizienz

Central core disease + + selten

Metabolische Myopathien Glycogenose
Typ II (M. Pompe; adulte Form)

++ (+) früh Zwerchfellparese
Verlauf sehr variabel, da verschiedene
Mutationen

Mitochondriale Myopathien + ++ ZNS-Beteiligung
sehr selten Ateminsuffizienz

Spinale Muskelatrophie (SMA) SMA I +++ – ab Geburt

SMA II +++ – 1–5. LJ

SMA III +++ – 15–30 LJ

SMA IV ++ – ab 50. LJ

Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) +++ – 0–5 Jahre nach Beginn

Polyneuropathien Hereditäre Neuropathien
(HMSN I und III)
CIDP

+

+

– ab 40. Lebensjahr möglich (10%)

sehr selten

Post Polio Syndrom (PPS) + – selten
(< 5% aller PPS Fälle)

Neuromuskuläre
Übertragungsstörung

Myasthenia gravis Krise
+++
+

– ITS-Behandlung in myasthenen Krisen;
bei adäquater Immunsuppression nur
selten Langzeit-NIV indiziert

Hohe Querschnittlähmung +++ – C4 und höher mit Beatmungsabhän-
gigkeit, ggf. auch bei tiefer sitzenden
Läsionen bei Begleiterkrankungen wie
z. B. OSAS

Isolierte Phrenicusparese einseitig
bilateral

+
+++

meist „idiopathisch“; symptomatisch: bei Borreliose,
Diabetes, Vaskulitis, Spondylose der HWS, nach kardiochir.
Eingriffen, bei Thoraxprozessen

Critical illness Polyneuropathie
und Myopathie

++ Sekundärkomplikation bei MOV und Langzeitbeatmung bei
ca. 10% der Intensivpatienten

SMA: spinale Muskelatrophie; CIDP: chronische entzündliche demyelinisierende Polyneuropathie; FSH-MD: fazioskapulohumerale Muskeldystrophie; MOV: Multior-
ganversagen; HWS: Halswirbelsäule; LJ: Lebensjahr; HMSN: Hereditäre motorisch-sensible Neuropathie
Angaben zur Häufigkeit: – nie; + selten (< 10%); ++ häufig (10– 50%); +++ regelhaft (> 50%)
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10.3 Krankheitsspezifische Aspekte
der Beatmungstherapie
Bei NME liegen drei Besonderheiten vor, die für die Wahl des Be-
atmungszuganges, die Entscheidung über NIV bzw. invasive Be-
atmung und eine Begleittherapie bzgl. Sekretmanagement von
Bedeutung sind:
" Muskelschwäche im oropharyngealen Bereich mit dem Risiko

der Unfähigkeit zum Mundschluss oder nur unzureichendem
Mundschluss

" bulbäre Symptome mit dem Risiko rezidivierender Aspiratio-
nen bzw. Sialorrhoe

" Hustenschwäche

10.3.1 Muskelschwäche
Bei Befall der oropharyngealen Muskulatur kann der Mund-
schluss so beeinträchtigt sein, dass eine effektive Beatmung über
Nasenmaske nicht mehr möglich ist. Alternativ kann die Verwen-
dung einer Mund-Nasen-Maske notwendig sein. Ein Kinnband in
Kombination mit einer Nasenmaske ist häufig belastend und
kommt deshalb nur selten zum Einsatz. In einigen Fällen kann
die Schwäche der Gesichtsmuskulatur eine Indikation zur Tra-
cheotomie darstellen.

10.3.2 Bulbäre Symptome
Aspirationen stellen ein besonderes Risiko für eine Sekretverle-
gung der Atemwege bei gleichzeitiger Hustenschwäche dar. In
leichten Fällen kann ein intensives Sekretmanagement (s.u.) the-
rapeutisch erfolgreich sein, in schweren Fällen ist ohne Tracheo-
stoma die Prognose sehr eingeschränkt [265]. Bei ALS wird das
Vorliegen von deutlich bulbären Symptomen für die Erfolgsraten
der Einleitung einer NIV kontrovers diskutiert [249,253–
255,266–269]. Ein Therapieversuch wird in jedem Fall empfoh-
len solange der Patient die Beatmung toleriert und von der
Symptomatik her profitiert. Die bei bulbärer ALS die Atmung
häufig beeinträchtigende Sialorrhoe ist Folge der Schluckstörung.
Die Speichelbildung kann durch Gabe anticholinerg wirksamer
Substanzen reduziert werden (u.a. Scopolamin-Pflaster); wegen
der gleichzeitigen antidepressiven und schlafanstoßenden Wir-
kung kann auch Amitryptilin primär eingesetzt werden. Injektio-
nen von Botulinumneurotoxin A in die Speicheldrüsen reduzie-
ren ebenfalls die Speichelbildung [270].

10.3.3 Hustenschwäche
Eine Hustenschwäche kann durch eine Schwäche von Inspirati-
ons-, Exspirations- oder Glottismuskulatur bzw. einer Kombina-
tion aus diesen bedingt sein. Eine frühzeitige Diagnostik, beste-
hend aus anamnestischen Angaben, der Messung des Hustenspit-
zenflusses (peak cough flow, PCF) und Implementierung eines in-
dividualisierten Sekretmanagements (s.u.) bei einem PCF < 270 l/
min [271] kann akute Dekompensationen verhindern helfen.

10.4 Effekte der Beatmung bei neuromuskulären
Erkrankungen
In mehreren nichtkontrollierten und einer randomisierten, kon-
trollierten Studie [267] konnten bei NME folgende Verbesserun-
gen durch NIV nachgewiesen werden:
" Verbesserung der Blutgase [272–274]
" Resetting des Atemzentrums mit Zunahme der hyper-

kapnisch-ventilatorischen Antwort [18,210]
" Zunahme der Compliance der Lunge [275]
" Verbesserung der Schlafqualität [22,266,274,276–278]
" Verbesserung der gesundheitsbezogenen Lebensqualität

[22,272,276,278–280]
" Rückbildung der Hypoventilationssymptome [274]
" Verbesserung einer häufig vorhandenen Depression [278]
" Reduktion der Rate von Rehospitalisierungen

[87,219,252,271,277]
" Verlängerung des Überlebens

[249,252–255,265–267,269,273,278,281–286]

10.5 Besonderheit: Sekretmanagement
Sekretverlegungen der Atemwege können für ein Scheitern der
NIV verantwortlich sein. Sie können frühzeitig über einen Abfall
der Sauerstoff-Sättigung, punktuell mit einem Pulsoxymeter ge-
messen, erkannt werden. Das von J. Bach entwickelte Oxymeter-
Feedback-Protokoll [281] empfiehlt den Einsatz von einer oder
mehreren Maßnahmen zur Sekretelimination bei Abfall der Sau-
erstoff-Sättigung unter 95% bzw. um 2–3% gegenüber dem indi-
viduellen Bestwert. Hieraus erklärt sich die Notwendigkeit, den
betroffenen Patienten neben den Hilfsmitteln zur Verbesserung
der Hustenkapazität auch ein Pulsoxymeter zu verordnen (s.
Kap. 4.5.1).

Neuromuskuläre Erkankungen mit 
v.a. symptomatischer Atempump-
schwäche bzw. VC < 70 % Soll

Tages-PaCO2 ≥ 45 mmHg oder
Nacht-PaCO2 ≥ 50 mmHg oder
PTCCO2-Änderung  ≥ 10 mmHg 
oder rasche VC-Abnahme

ja ja ja

ja

nein
nein

nein

nein

Eignung 
zur NIV?

Zustimmung zur
invasiven Beatmung?

Effiziente 
NIV möglich?

Re-Evaluation 
im Intervall

Invasive Beatmung

Palliativmedizinische 
Betreuung

Langzeit -NIV

Abb. 5 Algorithmus zur Einleitung einer Beat-
mung bei chronisch respiratorischer Insuffizienz
bei NME.
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Ein Sekretmanagement (vgl.●" Abb. 6) besteht aus Maßnahmen
zur Erhöhung des intrapulmonalen Volumens durch z.B. Luft-
stapeln (air stacking) [287], Froschatmung (glossopharyngeal
breathing) oder manueller Hyperinflation und Maßnahmen zur
Erhöhung des Exspirationsflusses beim Husten durch assistierte
Hustentechniken oder den Einsatz von mechanischen Hustenhil-
fen [258,288–291] (s.●" Tab. 3).
Hierbei ist der mit dem mechanischen Insufflator-Exsufflator er-
zielbare Hustenspitzenfluss am höchsten [250,292], gefolgt vom
assistierten Husten und nicht unterstützten Husten von der ma-
ximalen Insufflationskapazität aus [293–295].
Durch den Einsatz eines individuell adaptierten Sekretmanage-
ments können in Einzelfällen der Zeitpunkt der Beatmung ver-
zögert werden [287], die erfolgreiche Durchführung einer NIV
erst ermöglicht [265], aber auch Hospitalisierungen vermieden
[264,273] und das Überleben verlängert [289] werden.

Weitere Hilfsmittel wie der Percussionaire, The Vest® oder Hayek
Oszillator werden nicht selten ebenfalls zum Sekretmanagement
verwendet; valide Daten über die Effektivität dieser Maßnahmen
bei Patienten mit NME liegen jedoch nicht vor. In Einzelfällen
kann bei Scheitern des nichtinvasiven Sekretmanagements durch
Anlage einer Mini-Tracheotomie mit nachfolgendem regelmäßi-
gem trachealen Absaugen die Sekretproblematik auch ohne defi-
nitives Tracheostoma zufriedenstellend beherrscht werden.

Empfehlungen

" Bei Patienten mit NME sollte eine klinische Beurteilung und
Bestimmung der VC in 3–12-monatigen Abständen erfolgen.
Bei einer VC < 70% sind Polygrafie und PTcCO2-Messung indi-
ziert.

" NIV ist die primäre Therapie-Option zur außerklinischen Be-
atmung von Patientenmit chronischer ventilatorischer Insuf-
fizienz bei NME; bei Nicht-Durchführbarkeit, Scheitern oder
Ablehnung sollte eine invasive außerklinische Beatmung nur
auf ausdrücklichen Wunsch des Patienten bzw. Betreuers
eingeleitet werden.

" Wichtigste Kriterien für den Beginn einer NIV sind Hyperkap-
nie in Kombination mit den typischen Symptomen der venti-
latorischen Insuffizienz und Einschränkungen der Lebens-
qualität.

" Die Messung der Hustenkapazität ist bei NME-Patienten obli-
gat. Bei Hustenschwäche (PCF < 270 l/min) ist die Einleitung
eines Sekretmanagements indiziert.

Tab. 3 Sekretmanagement – Hilfen zur Sekretentfernung.

Manuelle Überblähung der Lunge (Air stacking):
Erhöhung des intrathorakalen Volumens mittels Atemhüben durch
Beatmungsbeutel bzw. volumenkontrolliertes Beatmungsgerät,
Froschatmung

Manuell assistiertes Husten:
Aktiver Druck ins Epigastrium bzw. bds. am Rippenbogen zur ruckartigen
Kranial-Verschiebung des Zwerchfells zu Beginn des Hustenstoßes

Mechanisch assistiertes Husten (Mechanical Insufflator-Exsufflator):
Aktives Blähen der Lunge mittels Überdruck, anschließend Anlage eines
ausreichend hohen Unterdrucks zur Sekretentfernung

Neuromuskuläre Erkrankung

ja

ja

ja

ja

nein

nein

nein

Air stacking

PCF > 270 L/min

PCF > 270 L/min

PCF > 270 L/min

Manuell assistiertes Husten 
mit/ohne air stacking

Regelmäßige Re-Evaluation

Fortführung von air stacking

Fortführung von manuell 
assistiertem Husten mit/ohne 

air stacking

Anwendung des mechanischen 
Insufflators/Exsufflators

Testung der Eignung für 
mechanischen 

Insufflator/Exsufflator

nein

Effektivität des mechanischen 
Insufflators/Exsufflators?

Ggf. Mini-Tracheostomie ggf. 
Tracheostomie und 

Sekretmanagement über 
Trachealkanüle

Abb. 6 Algorithmus für das Sekretmanagement
bei nicht invasiver Beatmung bei NME.
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11 Besonderheiten in der Pädiatrie
!

11.1 Einleitung
Die Grunderkrankungen, die im Kindesalter zur chronischen
ventilatorischen Insuffizienz führen, sind meist komplex, oft mit
mehreren Behinderungen verbunden und erfordern deshalb die
Behandlung in einem spezialisierten Zentrum. Ein therapeuti-
sches Gesamtkonzept muss den progredienten Verlauf der
Grunderkrankung mit all seinen respiratorischen Komplikatio-
nen antizipieren und Infektionsprophylaxe, Beatmung, Therapie
der Husteninsuffizienz, ausreichende Ernährung und ein adä-
quates Management von Komplikationen und Notfällen beinhal-
ten [250,296,297].

11.2 Pädiatrische Besonderheiten in der Diagnostik
der Atempumpinsuffizienz
Bei Kleinkindern, aber auch älteren Kindern mit mentaler Retar-
dierung, bereiten mitarbeitsabhängige Untersuchungenwie Lun-
genfunktion und Messung des Hustenstoßes Schwierigkeiten
oder sind unmöglich. Die Ventilation und der Gasaustausch müs-
sen dann direkt gemessenwerden. Problematisch bleibt, dass die
respiratorische Reserve oft nicht ausreichend beurteilt werden
kann. Da schlafbezogene Atmungsstörungen der manifesten re-
spiratorischen Insuffizienz stets vorausgehen, ist eine Untersu-
chung der Ventilation im Schlaf obligat. Ist die Atmung im Schlaf
pathologisch, droht die baldige Dekompensation; ist die Schlaf-
untersuchung unauffällig, kann auf eine gewisse respiratorische
Reserve geschlossen werden. Trotzdem kann sich bei Belastun-
genwie Fieber, Atemwegsinfektion oder Operation die respirato-
rische Funktion schnell verschlechtern und eine Beatmung not-
wendig machen [250,296,298,299].
Das Prozedere zur Diagnose einer chronischen Atempumpinsuf-
fizienz ist in Kapitel 5 beschrieben und unterscheidet sich bei
mitarbeitsfähigen Kindern nicht. Bei Vorliegen von schlafbezoge-
nen Atmungsstörungenmuss eine Obstruktion der oberen Atem-
wege z.B. durch Adenoide und/oder Tonsillenhyperplasie ausge-
schlossen und ggf. behandelt werden. Dabei ist zu bedenken, dass
Kinder mit einer inspiratorischen Muskelschwäche oft nicht
schnarchen.

11.3 Pädiatrische Besonderheiten bei der
Indikationsstellung zur nichtinvasiven Beatmung
Pädiatrische Erkrankungen, bei denen sich eine CRI entwickeln
kann, sind in●" Tab. 4 aufgeführt.
Die Indikation zur NIV wird jedoch nicht per se durch das Vor-
handensein einer bestimmten Erkrankung gestellt, sondern ist
abhängig von Art und Ausmaß der respiratorischen Störung
(OSAS, chronische alveoläre Hypoventilation, chronische oder
akute respiratorische Insuffizienz).
Die oft angeführte mangelnde Kooperationsfähigkeit von Kin-
dern ist in einem erfahrenen Zentrum meist kein Problem.
Wenn die Indikation stimmt und die Beatmung den besonderen
Anforderungen eines Kindes gerecht wird, profitiert die Mehr-
heit der Kinder von der Therapie und toleriert bzw. wünscht
sich eine Beatmung [257,300].

11.4 Pädiatrische Besonderheiten bei der Indikation
zur Tracheotomie und invasiven Beatmung
Grundsätzlich unterscheidet sich die Indikation zur Tracheoto-
mie und invasiven Beatmung bei Kindern nicht von der bei Er-
wachsenen. Die Entscheidung für oder gegen das Tracheostoma
bleibt immer ein Prozess der geprägt wird von den individuellen

Einstellungen und ethischen oder auch religiösen Überzeugun-
gen des Kindes, seiner Eltern und des Behandlungsteams
[301,302].

11.5 Studienlage und Effekte der Beatmung
Obwohl die Datenlage bis auf eine Ausnahme auf nicht-randomi-
sierte Studien beschränkt ist [190], scheint gesichert, dass Kinder
mit zentraler Hypoventilation (Undine Syndrom) und mit pro-
gredienten neuromuskulären Erkrankungen von der außerklini-
schen Beatmung profitieren. Die Beatmung normalisiert die At-
mungsstörung und verbessert die Blutgase, verbessert den Schlaf,
reduziert die Morbidität und Krankenhausbehandlungstage, re-
duziert die Letalität und verbessert die Lebensqualität [87,303–
314]. Auch wenn zu anderen Erkrankungen Studien fehlen, kön-
nen ähnliche Ergebnisse zumindest auf die Erkrankungen über-
tragen werden, bei denen die chronische ventilatorische Insuffi-
zienz nicht mit einer Lungenparenchymbeteiligung einhergeht (s.
●" Tab. 4, Gruppen 2–6).

11.6 Pädiatrische Besonderheiten bei der Durchführung
einer außerklinischen Beatmung
Die außerklinische Beatmung von Kindern ist mit einigen Beson-
derheiten aber auch Schwierigkeiten verbunden. Zu nennen sind
die fehlende oder eingeschränkte Kooperations- und Kommuni-
kationsfähigkeit von jüngeren und behinderten Kindern und Pro-
bleme mit der Technik, die oft nicht für die Beatmung von klei-
nen Kindern entwickelt wurde.

Tab. 4 Pädiatrische Erkrankungen, die mit einer Ateminsuffizienz einher-
gehen und eine Beatmung notwendig machen können [298].

1. Lungenerkrankungen
– Zystische Fibrose
– Bronchopulmonale Dysplasie

2. Neuromuskuläre Erkrankungen
– Duchenne Muskeldystrophie
– Spinale Muskelatrophie
– Kongenitale Muskeldystrophie
– Myotone Dystrophie
– Myopathien (kongenitale, mitochondrale Speicherkrankheiten)

3. Erkrankungen und Syndrome mit primärer und sekundärer
Thoraxdeformität
– Asphyxierende Thoraxdystrophie
– Achondroplasie
– McCune-Albright-Syndrom
– Infantile Zerebralparese
– Meningomyelocele

4. Zentrale Atemregulationsstörungen
– Kongenitale zentrale Hypoventilation (Undine-Syndrom)
– Erworbene zentrale Hypoventilation nach Trauma, Enzephalitis,

ZNS-Degeneration
– Hydrocephalus mit erhöhtem Hirndruck
– Arnold-Chiari-Malformation

5. Obesitas-Hypoventilations-Syndrom
– Alimentäre Adipositas per magna
– Prader-Labhard-Willi-Syndrom

6. Erkrankungen mit primär nicht korrigierbarer Obstruktion der
oberen Atemwege
(wenn CPAP-Therapie unzureichend)
– Down-Syndrom
– Mitochondriopathien
– Mittelgesichtshypoplasien (Pierre-Robin-Sequenz u. a.)
– Alimentäre Adipositas per magna
– Prader-Labhard-Willi-Syndrom
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Bei der Auswahl von geeigneten Beatmungsgeräten und Masken
zur NIV muss bei Kindern folgendes berücksichtigt werden:
" Muskelschwache Kinder können viele Beatmungsgeräte nicht

selbstständig triggern, die Beatmungsvolumina sind insbe-
sondere bei jüngeren Kindern sehr gering; gleichzeitig haben
Kinder eine unregelmäßige Atemfrequenz und Atemtiefe.

" Der Beatmungsbedarf ändert sich ständig; er ist im Wach-
zustand höher als im Schlaf, im Schlaf ändert sich der Bedarf
abhängig vom Schlafstadium. Bei Fieber oder Atemwegs-
infekten kann der Bedarf um ein Mehrfaches steigen.

" Nicht alle Beatmungsgeräte sind speziell für Kleinkinder
zugelassen und geeignet.

Konfektionierte Masken haben einen relativ hohen Totraum und
passen insbesondere jüngeren Kindern oft nicht (kleines Gesicht,
Gesichtsdeformitäten bei einigen Erkrankungen). Das Risiko der
Entwicklung einer Mittelgesichtshypoplasie ist bei Masken mit
hohem Anpressdruck erhöht [315,316]. Kleinkinder, aber auch
Kinder mit Muskelerkrankungen und Immobilität, können sich
die Beatmungsmaske im Notfall (Gerätefehlfunktion, Stromaus-
fall) nicht selbständig abnehmen.

11.6.1 Anforderungen an die außerklinische Beatmung
bei Kindern
Aus den unter 11.6 genannten Besonderheiten werden folgende
Anforderungen abgeleitet:
" Das Beatmungsgerät muss zuverlässig geringe Atemvolumina

generieren können. Ein sensibler Trigger ist erforderlich, um
eine assistierte Beatmung demwechselnden Beatmungsbe-
darf anzupassen, ohne die Atemarbeit wesentlich zu erhöhen.

" Geräte mit Druckvorgabe können sich einemwechselnden
Atemmuster anpassen und Leckagen ausgleichen und sind
deshalb fast immer besser geeignet als Geräte mit Volumen-
vorgabe. Publizierte Ergebnisse zur NIV bei jüngeren Kindern
liegen überwiegend für Geräte mit Druckvorgabe vor
[190,257,300,306,307,309]. Insbesondere bei Kleinkindern
ist in der Regel eine erfolgreiche Beatmung nur mit druckge-
steuerten Geräten möglich.

" Wenn keine geeignete industrielle Maske gefunden werden
kann, muss eine individuelle Maske angefertigt werden. Eine
Neuanfertigung im Kindesalter ist wegen des Wachstums
häufiger als im Erwachsenenalter notwendig.

11.6.2 Pädiatrische Besonderheiten bei Tracheostoma und
invasiver Beatmung
Das Vorgehen und die Empfehlungen bei Kindern unterscheiden
sich nicht grundsätzlich von denen bei Erwachsenen. Kinder ha-
ben, bezogen auf ihr Körpergewicht, einen relativ hohen Grund-
umsatz und ein hohes Atemminutenvolumen. Der zusätzliche
Atemwegswiderstand der kleinen Trachealkanülen kann zur re-
spiratorischen Dekompensation bei Spontanatmung bzw. ver-
kürzter und fehlender Spontanatmungsfähigkeit führen. Die Ge-
fahr der Sekretverlegung steigt mit abnehmendem Innendurch-
messer der Kanülen. Der hohe Atemwegswiderstand dieser Ka-
nülen steigt schon bei geringfügigen Verunreinigungen exponen-
tiell an; lebensbedrohliche Komplikationen können auftreten.
Wegen ihrer relativ hohen Atemfrequenz ist der Flüssigkeitsver-
lust über die Atemwege groß; auf eine ausreichende passive und/
oder aktive Anfeuchtung der Atemluft muss besonders geachtet
werden, um Komplikationen zu verhindern.
Als Voraussetzung für die Sprachentwicklung muss bei Säuglin-
gen und Kleinkindern die Kanüle so gewählt werden, dass stets
eine ausreichende Leckage durch die Stimmritze gewährleistet

ist und die Kinder unter der Beatmung lautieren können. Relativ
großer Innendurchmesser der Kanüle zur Reduktion des Atem-
wegswiderstandes und nicht zu großer Außendurchmesser zur
Leckagebeatmung stehen in einem nicht immer leicht zu lösen-
den Widerspruch zueinander. Kanülen mit einem Innendurch-
messer unter 6mm sind nicht mit Cuff erhältlich.
Kanülenassoziierte Notfälle treten häufiger als im Erwachsenen-
alter auf. Insbesondere Säuglinge und Kleinkinder können sich
die Kanüle selbst akzidentell entfernen, Kleinteile können durch
die Kanüle aspiriert werden oder das Lumen verlegen.

11.6.3 Besonderheiten bei der Betreuung von Kindern
mit außerklinischer Beatmung
Die Betreuung von Kindern mit außerklinischer Beatmung und
insbesondere von Kleinkindern und tracheotomierten Kindern
erfordert eine besondere Expertise.Weil es sich bei den Patienten
meistens um mehrfachbehinderte Kinder handelt, ist die Be-
handlung in einer auf die Beatmung von Kindern spezialisierten
Einrichtung obligat. Neben pflegerischem und ärztlichem Perso-
nal mit fundierten Kenntnissen in der Betreuung von respirato-
risch insuffizienten Kindern, muss auch Infrastruktur wie z.B. In-
tensivstation oder Intermediate-Care-Station, Schlaflabor und
Bronchoskopie vorgehalten werden. Möglichst sollte auch die
Fachkompetenz in der Behandlung der Grunderkrankung (z.B.
in einem Muskelzentrum) oder der Komplikationen (z.B. Ortho-
pädie) hinzugezogen werden können.
Idealerweise werden die Kinder in der Klinik und außerklinisch
von einem multidisziplinären Team betreut. Hierzu gehören
auch Sozialpädagogen, Physiotherapeuten, Logopäden, Ernäh-
rungsberater, Kinder- und Jugendärzte, ambulantes Pflegeteam
und ggf. eine Familienhilfe. Für eine sichere außerklinische Beat-
mung und eine Integration der teilweise aufwändigen Therapie
in den Alltag der Familien ist ein strukturiertes Überleitmanage-
ment und die Unterstützung der Familie über den Klinikaufent-
halt hinaus essentiell. Dies gilt in ganz besonderem Maße für in-
vasiv beatmete Kinder. Auf die Unterstützungsmöglichkeit durch
Selbsthilfeorganisationen sollte hingewiesen werden. Dabei ist
auch der Kontakt zu anderen betroffenen Familien sehr hilfreich.
Vor Entlassung aus der Klinikbehandlungmüssen die Eltern/Pfle-
gepersonen ausreichend geschult werden. Sie müssen in der Lage
sein, die Beatmung selbstständig durchzuführen, zu überwachen,
Komplikationen zu erkennen und Notfallsituationen zu beherr-
schen. Ist ein Pflegedienst involviert, muss sich dieser bereits in
der Klinik mit den individuellen Besonderheiten der Therapie
und den Bedürfnissen von Patient und Familie vertraut machen.
Sofern die Versorgung eines vom Beatmungsgerät abhängigen
Kindes durch eine Pflegeeinrichtung erfolgt, müssen die Fachbe-
reichsleitung und die Versorgung vorrangig durch Gesundheits-
und Kinderkrankenpfleger (nachrangig durch Gesundheits- und
Krankenpfleger) mit den unter in Kapitel 6.4.2 genannten optio-
nalen Zusatzqualifikationen für die pädiatrische Beatmungspfle-
ge gewährleistet sein.

11.7 Pädiatrische Besonderheiten beim
Beatmungsmonitoring
Außerklinisch beatmete Kinder müssen ein Pulsoxymeter zur
Verfügung haben. Die kontinuierliche Pulsoxymetrie während
der Beatmung ist zur Erkennung von Komplikationen bei tra-
cheotomierten Kindern und bei hilflosen Kindern, die über eine
Gesichtsmaske beatmet werden, obligat. Dabei sind die Betreu-
enden oft durch häufige Fehlalarme gestört und in ihrer Auf-
merksamkeit für wirkliche Komplikationen beeinträchtigt. Fehl-
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alarme und ungenaueMessungen infolge von Bewegungsartefak-
ten oder schwacher Durchblutung können durch die Verwen-
dung von geeigneten Klebesensoren und einem Pulsoxymeter
mit einer artefakt-reduzierendenTechnik weitgehend vermieden
werden.
Die bedarfsweise Messung der Sauerstoffsättigung ist Teil des
Notfallplanes. Bei Atemwegsinfekten, Fieber, vermehrtem Sekret,
Husten, Luftnot und angestrengter Atmung ist damit für die El-
tern eine objektivere Einschätzung der respiratorischen Situation
möglich. Bei einer SaO2 > 95% unter Spontanatmung bei Raum-
luft liegt in der Regel keine interventionsbedürftige Situation
vor. Bei einer SaO2 zwischen 90% und 95% sollen die Patienten
zunächst Masken-Beatmung und/oder assistiertes Husten inten-
sivieren. Lässt sich dadurch die Situation stabilisieren, kann die
weitere Behandlung außerklinisch durchgeführt werden. Sinkt
die Sauerstoffsättigung trotz Beatmung unter 90%, soll sofort
das behandelnde Zentrum informiert bzw. aufgesucht werden.
Es konnte gezeigt werden, dass sich durch ein ähnliches Patien-
ten-Protokoll die Anzahl der Pneumonien und Krankenhausauf-
enthalte reduzieren ließen [87]. Kinder, die bislang keine LTOT
hatten und bei denen sich durch das o.g. Prozedere keine Stabili-
sierung der respiratorischen Situation erreichen lässt, sollten zu
Hause in dieser Situation keinen Sauerstoff erhalten. Die Sauer-
stoffgabe maskiert unter Umständen die Progredienz des zu-
grundeliegenden Problems und verzögert Diagnose und ange-
messene Behandlung in der Klinik.

11.8 Pädiatrische Besonderheiten beim
Sekretmanagement
Als Folge der pulmonalen und thorakalen Restriktion, sowie der
Beteiligung der zum Husten notwendigen exspiratorischen Mus-
kulatur und Bauchmuskulatur, entwickeln vor allem Kinder mit
neuromuskulären Erkrankungen eine Husteninsuffizienz. Bei
Kindern mit spinaler Muskelatrophie kann, weil bei ihnen die
für die Exspiration notwendige Rumpfmuskulatur stärker betrof-
fen ist als das für die Inspiration maßgebliche Zwerchfell, eine re-
levante Husteninsuffizienz schon Jahre vor einer manifesten re-
spiratorischen Insuffizienz auftreten.
Das Screening der Hustenfunktion durch Messung des PCF ist da-
her obligat. Dieser kann durch Husten in ein handelsübliches
Asthma Peakflowmeter (unter Verwendung einer Nasenklam-
mer) einfach gemessen werden. Bei Kindern und Jugendlichen
ist ein PCF unter 160 Litern pro Minute ein starker Prädiktor für
das Auftreten von stationär behandlungsbedürftigen Pneumo-
nien; ein PCF über 200 l/min stellt einen negativen Prädiktor dar
[317].
Der Hustenstoß kann auch bei Kindern durch maschinell assis-
tiertes Husten effektiv unterstützt werden. Für das IPPB-assis-
tierte Husten und für den mechanischen Insufflator-Exsufflator
(Cough Assist®, Pegaso Cough®) konnten eine relevante Verbesse-
rung des Hustenstoßes und die gute Akzeptanz durch Kinder ge-
zeigt werden. Beide Techniken sollten durch Physiotherapie er-
gänzt werden [294,318,319].
Kinder mit gehäuften Infektionen der unteren Atemwege und re-
duziertem Hustenstoß sollten, auch unabhängig von der Indika-
tion für eine Beatmung, eine Technik des maschinell assistierten
Hustens erlernen und bei dokumentierter Effektivität das ent-
sprechende Hilfsmittel verordnet bekommen [250,296].

11.9 Beatmung bei zentralemHypoventilationssyndrom
Unter dem zentralen Hypoventilationssyndrom (Central Hypo-
ventilation Syndrome, CHS) versteht man eine überwiegend auf
den Schlaf begrenzte alveoläre Hypoventilation. Das erworbene
CHS kann Folge von Enzephalitiden, Traumen, zentralen Raum-
forderungen u.a. sein. Sehr selten ist die kongenitale Form (CCHS)
die auch als Undinès-Fluch-Syndrom bezeichnet wird [320]. Cha-
rakteristisch für das CHS ist die verminderte oder vollständig feh-
lende CO2-Atmungsantwort. Das Ausmaß der Fehlregulation
reicht von leichter Hypoventilation im Schlaf bis zu minutenlan-
gen Apnoen mit tiefer Hypoxämie. Typischerweise kommt es im
Schlaf bei bestehender Hyperkapnie erst bei arteriellen Sauer-
stoffpartialdrücken von < 30mmHg zu einer kurzfristigen Steige-
rung der alveolären Ventilation [321].
Das CCHS kann sich unmittelbar postnatal manifestieren; die
Kinder müssen in den ersten Lebenswochen dauerbeatmet wer-
den bzw. lassen sich nicht von der maschinellen Beatmung ent-
wöhnen, was die Tracheotomie zur Folge hat. Meist entwickelt
sich im weiteren Verlauf eine zunehmend suffiziente Atmung im
Wachzustand und die Beatmung kann auf den Schlaf begrenzt
werden. In einigen Fällen entwickelt sich ein CCHS auch erst in
den ersten Lebensmonaten.
Manifestiert sich das CCHS nicht unmittelbar postpartal wird die
Hypoventilation häufig verkannt und die Grundkrankheit wird
erst durch eine pulmonale Hypertension mit Cor pulmonale
manifest. Zerebrale Folgeschäden mit geistiger Retardierung und
zerebralen Anfallsleiden sind möglich.
Die Differenzierung der zentralen Hypoventilation von einer
neuromuskulären Hypoventilation erlaubt der polysomnografi-
sche Nachweis des fehlenden Ansprechens auf steigende inspira-
torische CO2-Konzentrationen. Im Gegensatz zur Hypoventilati-
on bei neuromuskulären Erkrankungen ist die Hypoventilation
im Non-REM Schlaf am ausgeprägtesten und bessert oder nor-
malisiert sich im REM-Schlaf.
Bei der angeborenen Form wird zunächst meist intubiert und
Wochen bis Monate später tracheotomiert und während des
Schlafes maschinell beatmet. Die Negativdruckbeatmung und
die Phrenicusstimulation führen besonders im REM-Schlaf zu
Obstruktionen im Bereich der oberen Atemwege, so dass meist
zusätzlich eine CPAP-Therapie nötig wird. Zunehmend setzt sich
heute bereits beim Säugling und Kleinkind die NIV durch. Ist dies
primär nicht möglich, können die Kinder oft im Schulalter auf die
NIV umgestellt werden [303,305]. In leichteren Fällen kann eine
kontrollierte Sauerstofftherapie ausreichen. Dabei sollte dann die
SaO2 nicht unter 90% fallen, der PCO2 transkutan oder endexspi-
ratorisch überwacht werden und sich im Schlaf keine respiratori-
sche Azidose entwickeln [320].
Bei der Beatmung von Patienten mit CHS muss beachtet werden,
dass die Kinder im REM-Schlaf eine zunehmende Eigenatmung
entwickeln. Bei assistierten Beatmungsverfahren kommt es wäh-
rend des REM-Schlafes deshalb regelmäßig zu einer deutlichen
maschinellen Hyperventilation. Eine kontrollierte Beatmung mit
Volumenvorgabe ist deshalb bei CHS besonders geeignet und ge-
währleistet eine gleichmäßige Ventilation. Da die meisten Kinder
vital von der Beatmung abhängig sind, ist eine kontinuierliche
Überwachung von zumindest der Sauerstoffsättigung, ggf. auch
des PTcCO2, essentiell [322].

11.10 Zusammenfassung
Bei Kindern ist eine CRI in der Regel Folge einer komplexen, oft
progredienten Grunderkrankung. Diagnostik, Beurteilung der
Prognose, Indikationsstellung, Einleitung einer Beatmung und
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die langfristige medizinische und pflegerische Betreuung von
beatmeten, meist mehrfach behinderten Kindern erfordern eine
angemessene Infrastruktur, eine angepasste Technik, sowie be-
sondere Kenntnisse und Fertigkeiten. Insbesondere tracheoto-
mierte und/oder beatmete Säuglinge und Kleinkinder benötigen
eine hohe Aufmerksamkeit, engmaschige Kontrolle und sicheres
Monitoring.
Pädiatrische Patienten unterscheiden sich also in vielerlei Hin-
sicht von Erwachsenen und ihre Behandlung sollte deshalb in ei-
nem multidisziplinären Team aus Kinderärzten, Kinderkranken-
pflegepersonal, Physiotherapeuten und anderen Berufsgruppen
mit entsprechender Erfahrung und Zusatzqualifikation erfolgen.
Eine sichere und erfolgreiche außerklinische Beatmung muss
das familiäre und häusliche Umfeld des Patienten berücksichti-
gen und durch medizinische, pflegerische und psychosoziale Un-
terstützungsangebote begleitet werden.
Die Bildung von pädiatrischen Kompetenzzentren, die eine au-
ßerklinische Beatmung einleiten, die Behandlung des Kindes ko-
ordinieren und mit Kinder- und Jugendärzten, ambulanten Pfle-
gediensten, Pflegeeinrichtungen, Sozialdiensten und heimatna-
hen Kliniken zusammenarbeiten, kann die Versorgung von lang-
zeitbeatmeten Kindern verbessern.

12 Außerklinische Beatmung bei CRI –
Ethische Betrachtungen
!

12.1 Hintergrund
Die Prognose von Patienten mit CRI und außerklinischer Beat-
mung ist häufig eingeschränkt. Vor diesem Hintergrund be-
kommt die gesundheitsbezogene Lebensqualität eine besondere
Bedeutung. Von den Patienten selbst wird unter außerklinischer
Beatmung die körperliche Lebensqualität oft als reduziert, die
mentale und psychische Lebensqualität krankheitsabhängig je-
doch teilweise als gut eingeschätzt [323]. Die außerklinische Be-
atmung bietet einerseits die Chance, das Ausmaß der CRI und die
Lebensqualität deutlich zu verbessern [22], sie birgt aber auch die
Gefahr, das Leiden des Patienten unnötig zu verlängern und ein
würdevolles Sterben am Ende einer langen Krankengeschichte
zu verhindern [324].
Auch am Lebensende kommt dem Beatmungszugang eine wich-
tige Bedeutung zu [325]. Der invasive bzw. nichtinvasive Beat-
mungszugang kann zur relevanten Beeinträchtigung der Lebens-
qualität führen. Im individuellen Einzelfall ist daher zu prüfen ob
berechtigte Aussicht besteht, dass sich die Lebensqualität durch
eine Umstellung auf den jeweils alternativen Beatmungszugang
verbessern lässt.

12.2 Aufklärung des Patienten
Bei Erkrankungen im fortgeschrittenen Stadium und/oder mit ra-
scher Progredienz der CRI ist die patientenorientierte Aufklärung
und Information von zentraler Bedeutung. Der spezialisierte Arzt
muss im Dialog den Patienten und seine Angehörigen über dro-
hende respiratorische Notfallsituationen und therapeutische
Optionen für das Endstadium der Erkrankung informieren. Die
Einbeziehung von Bezugspersonen des Patienten in diesen Kom-
munikationsprozess setzt das Einverständnis des Patienten vo-
raus. Sind Betreuer oder Gesundheitsbevollmächtigte (vgl. §1904
Abs. 2 BGB) bestellt, so müssen sie in diesen Dialog eingebunden
werden.
Ein einmaliges Gespräch zum Diagnosezeitpunkt reicht in der
Regel nicht aus; auch im weiteren Verlauf müssen regelmäßig

Informations- und Beratungsgespräche angebotenwerden, damit
eine Atmosphäre des Vertrauens und der Verbindlichkeit entste-
hen kann.
Es ist ein praktikables Konzept, das weitere Vorgehen zu formu-
lieren, unter Berücksichtigung des tatsächlichen bzw. mutmaßli-
chen Willens des Patienten. Hierbei sind die Einschätzungen des
Behandlungsteams, der Bezugspersonen des Patienten und –

wenn vorhanden – seiner Vertreter mit einzubeziehen.

12.3 Ärztliche Kommunikation in der End-of-Life-Care
Auch aus ärztlicher Sicht geht es in der kritischen Endphase des
Lebens nicht mehr primär um die Bereiche Management der Or-
ganerkrankungen oder medizintechnische Herausforderungen,
sondern um Sozialkompetenz und Fähigkeit zur Kommunikation.
In der Kommunikation zwischen Arzt und Patient ist es in jünge-
rer Vergangenheit zum Paradigmenwechsel gekommen, der al-
lerdings noch nicht generell vollzogen ist. An die Stelle des früher
vorherrschenden paternalistischen Konzeptes der Arzt-Patien-
ten-Beziehung, das die Fremdbestimmung des Patienten durch
den betreuenden Arzt als Autorität beinhaltete, tritt zunehmend
der Dialog des Arztes mit demmündigen und autonomen Patien-
ten und seiner Familie und die vorrangige Berücksichtigung der
Interessen des Patienten [326].
Auch in der letzten Lebensphase ist die zeitgemäße Arzt-Patient-
Beziehung partnerschaftlich, wobei die ärztliche Kompetenz,
aber auch klare Äußerungen zur Prognose gerade bei Fragen
zum Lebensende und die ärztliche Fürsorgepflicht weiter unver-
zichtbar bleiben. In den im Jahr 2004 veröffentlichen Grundsät-
zen der Bundesärztekammer zur ärztlichen Sterbebegleitung
[327] heißt es: „Die Unterrichtung des Sterbenden über seinen
Zustand und mögliche Maßnahmen muss wahrheitsgemäß sein,
sie soll sich aber an der Situation des Sterbenden orientieren und
vorhandenen Ängsten Rechnung tragen.“Der Arzt muss auch kri-
tisch prüfen, dass nicht seine eigene Scheu vor einem solchen Ge-
spräch die Einschätzung der Zumutbarkeit für den Patienten be-
einflusst. Grundvoraussetzung für die gemeinsame Entschei-
dungsfindung sind Informationsaustausch und Wissensvermitt-
lung zwischen Arzt und Patient. Die Kommunikation muss den
kognitiven und intellektuellen Fähigkeiten des Patienten ent-
sprechen. In einer gelungenen Kommunikation werden jedoch
nicht nur Wissen vermittelt, sondern auch Ängste des Patienten
angesprochen [328].
Eine entscheidende Voraussetzung für die gelungene Betreuung
von Patienten am Lebensende ist die enge Zusammenarbeit mit
dem Pflegefachpersonal, d.h. die Integration der Pflegekräfte in
das Behandlungsteam. In diesem Zusammenhang wurden in der
Literatur folgende „Domänen“ bzgl. des Umgangs mit Patienten
am Lebensende und den Bezugspersonen formuliert (●" Tab. 5)
[329,330].

Tab. 5 Domänen im Umgang mit Patienten am Lebensende.

patienten- und familienorientierte Entscheidungsfindung

emotionale und praktische Unterstützung

Symptom- und komfortorientierte Pflege

adäquate Schmerz- und Symptomtherapie

Vermeidung der unnötigen Verlängerung des Sterbens

Autonomie des Patienten

Reduktion der Belastung und Unterstützung der Beziehung zu den
Angehörigen

spirituelle, emotionale und organisatorische Unterstützung durch das
Behandlungsteam
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12.4 Verfassen einer Patientenverfügung
Den Patienten und deren Angehörigen und Bezugspersonen
muss frühzeitig vermittelt werden, dass sich im Fall einer respi-
ratorischen Notfallsituation eine nicht gewollte Intubation mit
sich potenziell anschließender Langzeitbeatmung am sichersten
durch eine präzise Willenserklärung mit konkreten Verhaltens-
vorgaben (Patientenverfügung) verhindern lässt.
Die Patientenverfügung sollte unter sachkundiger, insbesondere
ärztlicher Beratung formuliert werden. Letzteres sollte in der
Patientenverfügung dokumentiert sein. Patienten und deren An-
gehörige sollten auf Informationsangebote zu Patientenverfü-
gungen, z.B. Veranstaltungen und Broschüren, hingewiesen wer-
den. Die Internetseite des Bundesministeriums für Gesundheit
(http://www.bmg.bund.de) ist in diesem Zusammenhang zu
empfehlen [331].

12.5 Der einwilligungsunfähige Patient
Ist der Patient weder kommunikations- noch willensfähig, wird
er von einem Gesundheitsbevollmächtigten oder einem vom Ge-
richt bestellten Betreuer, der in der Regel ebenfalls medizinischer
Laie ist, vertreten.
Mit einer Vorsorgevollmacht bevollmächtigt eine Person eine an-
dere Person, im Falle einer Notsituation alle oder bestimmte Auf-
gaben für den Vollmachtgeber zu erledigen. Der Betreuer bzw.
der Gesundheitsbevollmächtigte sind gehalten, den tatsächlichen
oder mutmaßlichen Willen eines entscheidungsunfähigen Pa-
tienten zum Ausdruck zu bringen. Im begründeten Einzelfall
kann ein Behandlungsrückzug oder -abbruch auch ohne Einwilli-
gung des Patienten erfolgen, wenn er im Einvernehmen mit dem
Vertreter des einwilligungsunfähigen Patienten dem mutmaßli-
chenWillen des Patienten entspricht [327].
Neben dem, von der bevollmächtigten Person vorgetragenen,
mutmaßlichen Willen des einwilligungsunfähigen Patienten ist
vor allem die Patientenverfügung richtungsweisend für das Han-
deln der beteiligten Personen. Die in einer Patientenverfügung
zum Ausdruck gebrachte Ablehnung einer Behandlung ist für
den Arzt bindend, sofern die konkrete Situation derjenigen ent-
spricht, die der Patient in der Verfügung beschrieben hat und kei-
ne Anhaltspunkte für eine nachträgliche Willensänderung er-
kennbar sind. Die Patientenverfügung ist umso verbindlicher für
den behandelnden Arzt, je konkreter der geäußerte Wille formu-
liert ist; dies gilt insbesondere dann, wenn eine sachkundige Be-
ratung dokumentiert wurde.
In der Patientenverfügung sollte jedoch darauf hingewiesen wer-
den, dass im Falle einer prinzipiell reversiblen Krise (z.B. in Form
einer behandelbaren Pneumonie) unter Umständen sowie unter
Berücksichtigung der individuellen Situation eine zeitlich be-
grenzte Intervention, wie z.B. Tracheotomie zur invasiven Beat-
mung, vom Patienten nicht kategorisch abgelehnt wird.

12.6 Abbruch und Begrenzung der Beatmung
Besteht bei Patienten mit außerklinischer Beatmung am Lebens-
ende keine Hoffnung zumindest auf Stabilisierung der Lebens-
qualität gemessen an den Vorstellungen des betroffenen Patien-
ten, ist es in dieser Situation ethisch vertretbar, eine Therapieziel-
änderung in FormvonTherapiebegrenzung bzw. -abbruch zu dis-
kutieren und ggf. vorzunehmen [124]. Therapieabbruch („with-
drawing“) bedeutet hierbei, dass eine laufende Therapie (z.B. Be-
atmung und Sauerstoffgabe) reduziert und schließlich beendet
wird. Therapiebegrenzung („withholding“) bedeutet, dass eine
in anderen Fällen indizierte Therapie nicht begonnen wird.

Eine einmal begonnene Beatmung muss weder zwangsläufig
oder automatisch fortgeführt werden, noch muss sie möglicher-
weise „abgebrochen“ oder „entzogen“ werden. Vielmehr sollte
die Beatmungstherapie wie andere Behandlungen (Tablettenein-
nahme, bolusmäßige Nahrungszufuhr (PEG), Infusionstherapie
oder ähnliches) in regelmäßigen Abständen (z.B. täglich, bei den
Überprüfungen der Geräteeinstellung) unter strenger Berück-
sichtigung des Patientenwillens auf ihre anhaltende Berechti-
gung/Indikation überprüft werden.
Der Bundesgerichtshof hat schon 1991 entschieden, dass bei aus-
sichtsloser Prognose Sterbehilfe entsprechend dem erklärten
oder mutmaßlichen Patientenwillen durch die Nichteinleitung
oder den Abbruch lebensverlängernder Maßnahmen (u.a. Beat-
mung) geleistet werden darf, um dem Sterben, ggf. unter wirksa-
mer Schmerzmedikation, seinen natürlichen, der Würde des
Menschen gemäßen, Verlauf zu lassen [332]. In diesem Zusam-
menhang besteht erfahrungsgemäß bei vielen Beteiligten noch
ein gravierendes Informationsdefizit [333]. Ärzte und Pflegeper-
sonal sollten ihre Entscheidungen in Kenntnis der geltenden
Rechtslage treffen und sind darüber hinaus gehalten, sich zu den
unterschiedlichen Begriffen „aktive, passive und indirekte Ster-
behilfe“ hinreichend zu informieren.

12.7 Der Sterbeprozess während oder nach Beatmung
Mit einer Diskonnektion vom Beatmungsgerät ist nicht zwangs-
läufig das unmittelbare Sterben verbunden. Manchmal stabilisie-
ren sich Patienten nach der Diskonnektion vom Beatmungsgerät
auf niedrigem Niveau und sterben erst Tage oder sogar Wochen
später auf Normalstation, in pflegerischen Einrichtungen oder
im Idealfall in vertrauter häuslicher Umgebung [334]. Da die
Mehrheit der Patienten jedoch in unmittelbarem zeitlichen Zu-
sammenhang nach Therapieabbruch stirbt, sollte ein gesonderter
Bereich vorhanden sein, wo Patienten im Beisein ihrer Angehöri-
gen einwürdiges Sterben ermöglicht wird. Von diesem Ziel ist die
Realität jedoch weit entfernt und die Verantwortlichen dürfen
nicht nachlassen, solche Räumlichkeiten einzufordern.
Nicht nur durch die definitive Beendigung, sondern auch durch
kontinuierliche Reduktion des Grades der maschinellen Beat-
mungsunterstützung kann der Sterbeprozess ermöglicht wer-
den. In diesem Zusammenhang existieren, abhängig vom kultu-
rellen Umfeld, unterschiedliche Konzepte zum pharmakologi-
schen Management bei der Beendigung der Beatmungstherapie.
Dyspnoe, Agitation und Schmerzen sollten in jedem Fall durch
präemptive Gabe von potenten Analgosedativa symptomorien-
tiert therapiert werden [335]. Es ist vernünftig, die maschinelle
Beatmung nicht abrupt zu beenden, sondern den Grad der ma-
schinellen Unterstützung allmählich zu reduzieren, es damit zur
Hyperkapnie, Azidose und zunehmenden Sedierung kommen zu
lassen und so das Sterben zu ermöglichen.
Wurde bei Patienten entschieden, die Beatmung zu beenden,
sollten alle Möglichkeiten und die in●" Tab. 6 aufgeführten Prin-
zipien der Palliativmedizin genutzt werden [336].

Tab. 6 Wichtige Prinzipien der Palliativmedizin; nach [336].

Freiheit von Schmerz und Agitation

Keine Beschleunigung, aber auch keine Verzögerung des Sterbens

Anerkennung von Leben und Sterben als physiologische Prozesse

Integration von psychologischen und spirituellen Aspekten

Unterstützung des Lebens bis zum Ende und Unterstützung der
Angehörigen
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Analog hierzu sei auf den Expertenstandard Schmerzmanage-
ment in der Pflege hingewiesen [337], der eine interdisziplinäre
Zusammenarbeit im Hinblick auf eine Schmerztherapie opti-
miert.

12.8 Außerklinische Beatmung in den letzten
Lebensmonaten
Die letzten Wochen und Monate des Lebens zu Hause unter au-
ßerklinischer Beatmung sind sowohl für den Patienten als auch
für die betreuenden Angehörigen häufig mit vielen Schwierigkei-
ten verbunden. Eine sehr aktuelle multizentrische italienische
Arbeit hat kürzlich eine Angehörigenbefragung von 168 verstor-
benen Patienten zu den letzten drei Lebensmonaten unter außer-
klinischer Beatmung durchgeführt [338]. Die Beteiligung an der
Studie war mit 98,8% extrem hoch, was das Bedürfnis der Ange-
hörigen reflektiert, sich über die Erfahrung am Lebensende ihres
Angehörigen auszutauschen. Über 80% der Patienten verspürten
trotz der Beatmung Luftnot. Interessanterweise war dies unter
nichtinvasiver Beatmung deutlich häufiger als unter invasiver Be-
atmung. Die Patienten schienen sich ihrer Situation und auch ih-
rer Prognose in den meisten Fällen bewusst zu sein. Dennoch
wurden 54% der Patienten in der Phase der finalen klinischen
Verschlechterung hospitalisiert, zum Teil sogar intensiv-medizi-
nisch behandelt. Wiederbelebungsmaßnahmen wurden bei 27%
der Patienten durchgeführt. Darüber hinaus hat die Studie ge-
zeigt, dass es für viele Familien auch finanzielle Engpässe in der
Patientenbetreuung am Ende des Lebens gegeben hatte. Es wur-
de daher klar formuliert, dass zukünftige Studien zu diesem The-
menkomplex notwendig sind und dass nach Möglichkeiten ge-
sucht werden muss, die Lebensqualität in den letzten Lebenswo-
chen zu verbessern, unnötige Krankenhausaufnahmen zu ver-
meiden und die Bedürfnisse der gesamten Familie zu berücksich-
tigen [339].
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Empfehlungen

" Bei weit fortgeschrittener oder rasch progredienter CRI müs-
sen Patienten und deren Angehörige frühzeitig über dro-
hende respiratorische Notfallsituationen und therapeutische
Optionen für das Endstadium der Erkrankung informiert
werden.

" Eine partnerschaftliche Beziehung zwischen Patienten, Arzt
und Pflegekraft ist auch in der letzten Lebensphase notwen-
dig, wobei ärztliche Kompetenz, aber auch klare Äußerungen
zur Prognose gerade bei Fragen zum Lebensende und die
ärztliche Fürsorgepflicht weiter unverzichtbar bleiben.

" Die in einer Patientenverfügung zum Ausdruck gebrachte Ab-
lehnung einer Behandlung ist für den Arzt bindend, sofern
die konkrete Situation derjenigen entspricht, die der Patient
in der Verfügung beschrieben hat und keine Anhaltspunkte
für eine nachträgliche Willensänderung erkennbar sind.

" Bei Begrenzung (withholding) oder Abbruch (withdrawing)
der Beatmungmüssen die Prinzipien der Palliativmedizin un-
ter Nutzung von medikamentöser präemptiver Therapie von
Dyspnoe, Agitation und Schmerzen in Kombination mit nicht
medikamentösen Therapieoptionen angewendet werden.

" Es sollte ein gesonderter räumlicher Bereich vorhanden sein,
in dem Patienten im Beisein ihrer Angehörigen ein würdiges
Sterben ermöglicht wird.
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Herr Siemon hat Vortrags- bzw. Beraterhonorare von folgenden
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