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                    Zusammenfassung
Extramural langzeitbeatmete Kinder und Jugendliche sind trotz fortlaufender Steigerung der Prävalenz noch immer selten, und die Grunderkrankungen sind sehr vielseitig. Die größte Gruppe bilden neuromuskuläre Erkrankungen. Für diese Patienten ist die nichtinvasive oder invasive Beatmung in sich rehabilitativ, insbesondere wenn ein kompetentes Überleitmanagement auf die optimale Teilhabe und Kommunikation abzielt sowie durch Schulung Sicherheit im Alltag und in Notfällen generiert. Durch fortlaufende Betreuung am Kompetenzzentrum sollte eine etwaige Möglichkeit für ein Weaning bzw. eine Dekanülierung evaluiert und leitliniengerecht genutzt werden. Neben einer ambulanten rehabilitativen Betreuung besteht gerade bei komplexeren Krankheitsbildern und auch bei Palliativpatienten Bedarf an stationärer medizinischer Rehabilitation. Die Patienten sollten in einem stabilen Zustand sein, und die respiratorische Sicherheit sollte gegeben sein, oft unterstützt durch eine gut geschulte, vertraute Begleitperson. Die Rehabilitationsziele sollten definiert und realistisch sein. Bei schwer erkrankten Patienten setzt die Erreichung nicht nur ein breit gefächertes biopsychosoziales Therapieangebot voraus, sondern ist auch eine Frage der personellen Ressourcen und Kompetenzen der Klinik und damit von Tagessätzen, die die höheren Kosten decken.


Abstract
Despite a continuous increase in the prevalence, long-term home mechanical ventilation is still rare in children and adolescents. The underlying diseases are diverse with neuromuscular diseases forming the largest group. For these patients the noninvasive or invasive ventilation is rehabilitative, especially if a competent transition management is aimed at optimal participation and communication and, through training, generates safety in everyday life and in emergencies. By continuous monitoring in a competence center the feasibility for weaning or decannulation can be evaluated and utilized according to the guidelines. In addition to outpatient rehabilitative care, there is a need for inpatient medical rehabilitation, especially for more complex diseases and palliative care patients. The patients should be in a stable state and respiratory safety should be ensured, often with the help of a well-trained accompanying person (e.g. parent). Realistic rehabilitation goals should be defined. Their achievement in severely ill patients requires close cooperation with the center, a multidisciplinary range of biopsychosocial therapies, adequate personnel resources and competence of the clinic and ultimately daily rates that cover the higher costs.
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	AWMF:
	
                    Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften

                  
	BIPAP:
	
                    „Biphasic positive airway pressure“

                  
	BPD:
	
                    Bronchopulmonale Dysplasie

                  
	CPAP:
	
                    „Continuous positive airway pressure“

                  
	DMD:
	
                    Duchenne-Muskeldystrophie

                  
	FVC:
	
                    Forcierte Vitalkapazität

                  
	IMPaCCT:
	
                    International Meeting for Palliative Care in Children, Trento

                  
	IPPV:
	
                    „Intermittent positive pressure ventilation“

                  
	IV:
	
                    „Invasive ventilation“ (invasive Beatmung)

                  
	LVR:
	
                    Lungenvolumenrekrutierung

                  
	LZB:
	
                    Langzeitbeatmung

                  
	MI:E:
	
                    „Mechanical insufflation:exsufflation“ (mechanische Hustenunterstützung)

                  
	MPV:
	
                    „Mouthpiece ventilation“

                  
	NE:
	
                    Neurologische Erkrankungen

                  
	NME:
	
                    Neuromuskuläre Erkrankungen

                  
	NIV:
	
                    „Noninvasive ventilation“ (nichtinvasive Beatmung)

                  
	OSA:
	
                    Obstruktive Schlafapnoe

                  
	PCF:
	
                    „Peak cough flow“ (Hustenspitzenfluss)

                  
	pCO2
                           :
	
                    Kohlendioxidpartialdruck

                  
	PEG:
	
                    Perkutane endoskopische Gastrostomie

                  
	PG:
	
                    Polygraphie

                  
	PSG:
	
                    Polysomnographie

                  
	SaO2
                           :
	
                    Arterielle Sauerstoffsättigung

                  
	SAPPV:
	
                    Spezialisierte ambulante pädiatrische Palliativversorgung

                  
	SpO2
                           :
	
                    Pulsoxymetrische Sauerstoffsättigung

                  
	SPZ:
	
                    Sozialpädiatrisches Zentrum

                  
	TcCO2
                           :
	
                    Transkutanes Kohlendioxid

                  
	VPAP:
	
                    „Variable positive airway pressure“
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