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Zusammenfassung

Immer mehr Patienten mit neuromuskuldren
Erkrankungen werden heimbeatmet. Eupho-
rischen Berichten Uiber die Methode stehen
kritische bis ablehnende Haltungen vieler
Arzte gegeniiber.Wir untersuchten prospek-
tiv iiber einen Zeitraum von 6 Jahren den
Langzeiteffekt, die Komplikationen und den
Erkrankungsverlauf der Heimbeatmungs-
behandlung von Patienten mit neuromusku-
laren Erkrankungen (NMK). In diesem Zeit-
raum wurden 31 Patienten iiber 17.517
Heimbeatmungstage beobachtet [im Mittel
565 (Min/Max: 30-2930) Tage]. 25 Patienten
konnten nichtinvasiv mit verschieden Beat-
mungsmasken beatmet werden. Das mittle-
re Uberleben mit Maskenbeatmung betrug
bei Patienten mit stabilen NMK 2.052

(SE: £317,8) Tage, bei ALS-Patienten ohne
bulbdre Symptomatik 248 (£35,7) Tage, bei
Bulbdrparalyse 82 (+27,4) Tage. Bei masken-
beatmeten und tracheotomierten ALS-
Patienten wurden im Vergleich zu nicht-
invasiv beatmeten sNMK-Patienten signifi-
kant mehr Komplikationen beobachtet.
Diese Daten zeigen, dass die nicht-invasive
Beatmung fiir Patienten mit stabilen oder
langsam-progredienten neuromuskuldren
Erkrankungen (iber viele Jahre effektiv ist,
Komplikationen sind selten. ALS-Patienten
ohne bulbdre Symptomatik profitieren eben-
falls von dieser Beatmungsform, der Erfolg
bei Patienten mit Bulbdrparalyse ist deutlich
geringer.

Originaien

M.G.M.Winterholler - F.J.Erbguth - M.J. Hecht - D.HeuR - B. Neundérfer
Neurologische Klinik der Friedrich-Alexander-Universitat Erlangen

Uberleben

mit Heimbeatmung

Eine offene, prospektive Untersuchung

zur Heimbeatmung bei neuromuskularen
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Bei zahlreichen neuromuskuldren Er-
krankungen kommt es im Erkrankungs-
verlauf zu einer Schwiche der Atem-
muskulatur, mit konsekutiver Hypoven-
tilation, Hyperkapnie und Hypoxdmie
[17, 28]. Bis vor wenigen Jahren wurde
dieses bekannte Phdanomen als schick-
salhaft hingenommen, auf eine Behand-
lung der Hypoventilation wurde meist
verzichtet.

Die Entwicklung kleiner, sicherer,
mobiler und einfach zu bedienender
Uberdruckbeatmungsgerite (IPPV, in-
termittent positive pressure ventilation)
wihrend der vergangenen 20 Jahre schuf
die technische Voraussetzung fiir eine
Beatmung auch auflerhalb der Klinik
[14, 27]. Seit Anfang der 8oer Jahre kam
die Méglichkeit der nichtinvasiven Mas-
kenbeatmung hinzu. Nicht zuletzt auch
aufgrund der Eigeninitiative der Patien-
ten nimmt die Zahl der Patienten mit
neuromuskuldren Krankheiten (NMK),
die nun zu Hause eine intermittierende
Selbstbeatmung (ISB) durchfiihren, ste-
tig zu [4,17,27].

Nach ersten Erfahrungen mit der
Heimbeatmung von insgesamt 3 Patienten,

die z. T. erhebliche Komplikationen durch-
machten, wurde die hier vorliegende offe-
ne, prospektive Untersuchung konzipiert,
angeregt durch z. T. sehr widerspriichliche
Berichte iiber die Methode [2, 4,12].

Ziel war es, ein zuvor erarbeitetes
Konzept zur Vorbereitung und Durch-
fithrung der Heimbeatmung von Patien-
ten mit NMK, das 1995 zum Konzept der
bayerischen Muskelzentren weiterent-
wickelt wurde [28], in den klinischen
Alltag umzusetzen. Die Effektivitdt und
die Komplikationsrate der Methode soll-
ten untersucht werden. Nicht zuletzt
sollte die Frage beantwortet werden,
welche Rolle die Heimbeatmung im Ein-
zugsbereich der Neurologischen Univer-
sitatsklinik Erlangen (etwa 1,2 Mio. Ein-
wohner) spielt und welche Rolle die mit
einer Intensivstation ausgestattete Neu-
rologische Klinik dabei spielen kann.

Da aufgrund des Erkrankungsverlau-
fes und hohen Alters der Patienten die Si-
tuation bei der Amyotrophen Lateralskle-
rose (ALS) besonders problematisch er-
schien, sollte diese Patientengruppe mit
den sonstigen, nur langsam progredient
oder stationir verlaufenden neuromusku-
larer Krankheiten (sNMK) verglichen
werden.
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Living beyond respiratory failure

with neuromuscular disease — an open,
prospective 6-year trial on the
long-term effects and complications

of home ventilation

Summary

A growing number of patients with neuro-
muscular disease have been treated with
home mechanical ventilation during the
past 15 years.We prospectively examined
the long-term effects and complications of
this method, particularly with regard to
noninvasive positive pressure ventilation
(NPPV).Thirty-one patients with amyotro-
phic lateral sclerosis (ALS, n=20) or other
slowly progressive neuromuscular diseases
(NMD, n=11) were observed for 17,517
home ventilation days (almost 48 ventilation
years).The mean observed ventilation time
was 565 days (min/max: 30/2930). Twenty-
five patients were ventilated noninvasively
with different masks.The calculated mean
survival with NPPV ventilation (criteria:
death, tracheostomy, or patient deciding to
break off) was 2052 (SE: +£317.8) days in the
NMD group, 248 days (+35.7) for ALS
patients without bulbar symptoms, and 82
days (+27.4) with bulbar paralysis. Compli-
cations with the need for intervention were
observed six times more frequently with ALS
than with NMD. NPPV is effective for years in
patients with slowly progressing NMD.Those
ALS patients without bulbar symptoms can
profit for up to a year from NPPV, while those
with bulbar paralysis can have some symp-
tom relief. Complications of every kind are
much more frequent in ALS patients.
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Tabelle 1

Diagnosen und bulbdre Symptomatik der an der Untersu-

chung teilnehmenden Patienten

Erkrankungs- Erkrankung n Bulbédre
gruppe Symptomatik (n)
ALS ALS 22 14
sNMK Gleidergiirtel-MD 6
Post-Polio-Syndrom 1
SMA 3
Kennedy-Syndrom 1 1
M.Pompe 1

Im Studiendesign wurde die nicht-
invasive Maskenbeatmung wegen ihrer
geringeren Invasivitit,dem besseren Pa-
tientenkomfort und der geringeren Pfle-
gebelastung favorisiert. Aus diesem
Grund wurde bei allen Patienten, bei de-
nen es medizinisch sinnvoll schien, eine
nichtinvasive Beatmung versucht.

Da kurz vor Beginn dieser Untersu-
chung in einer prospektiven Untersu-
chung ein Uberlebensnachteil fiir pro-
phylaktisch, frith im Erkrankungsver-
lauf, beatmete Muskeldystrophiepatien-
ten gezeigt wurde [23], wurde in dieser
Untersuchung die Indikation zur Beat-
mung bei allen Patienten relativ spit,
d. h. beim Nachweis einer respiratori-
schen Globalinsuffizienz oder erhebli-
chen Hypoventilationssymptomatik [17,
28] gestellt.

Eine Heimbeatmung iiber Tracheo-
stoma wurde nur bei primér intubiert
beatmeten Patienten angestrebt, wenn
eine Extubation - auch mit einer an-
schliefflenden Maskenbeatmung - nicht
erfolgreich war oder eine nichtinvasive
Beatmung entweder nicht effektiv war
oder nicht toleriert wurde. Bei einzelnen
Patienten wurde die Indikation zur Tra-
cheotomie nach einer lingeren Phase
der nichtinvasiven Heimbeatmung ge-
stellt, da die tdgliche Beatmungsdauer
mehr als 16 h betrug oder die Masken-
beatmung, meist im Rahmen eines In-
fektes, nicht mehr effizient war.

Patienten und Methoden

In die Untersuchung konnten 34 Patien-
ten (10 Frauen, 24 Minner) mit einem
mittleren Alter von 53,9 (+14,6) Jahren
eingeschlossen werden. In der Heimbe-
atmungsphase wurden 31 Patienten be-
obachtet. 22 Patienten litten an ALS, 12

an anderen, nicht oder nur langsam pro-
gredienten Neuromuskuldren Krankhei-
ten (Tabelle 1).

Die Patienten wurden von periphe-
ren Kliniken (n=14), dem Notarzt (n=8),
oder niedergelassenen Kollegen (Haus-
arzt, Internist, Neurologe (n=12) zuge-
wiesen. Von 44 Patienten, die im Rah-
men unserer Beatmungsambulanz {iber
die Moglichkeit der Heimbeatmung be-
raten wurden, wurden schlieflich 16
heimbeatmet.

Indikation zur IPPV bei Patienten
mit neuromuskuldren Erkrankungen

Die Indikation zur Beatmung wurde auf-
grund folgender Kriterien gestellt (mod.
nach [17]):

vorherige Intubation aufgrund aku-
ter respiratorischer Dekompensation
oder eines operativen Eingriffes mit
nachfolgender Weaning-Problema-
tik,

erhebliche Dyspnoe und/oder nécht-
liche Atemst6rung,

Hyperkapnie >50 mmHg und/oder
Hypoxdmie <60 mmHg am Tag,
Vitalkapazitit (VK) <20%.

Schulung und Betreuung der
Patienten und Ihrer Angehédrigen

Angehdrige und Patienten wurden ent-
sprechend MedGV (medizinische Geri-
teverordnung, ab 1998 MPG Medizin-
Produkte-Gesetz) in die Funktion und
Bedienung der Beatmungsgerite einge-
wiesen. Dartiber hinaus erfolgte in je-
dem Fall eine ausfiihrliche Schulung in
den nétigen Pflegemafinahmen, insbe-
sondere wurden die Absaugtechnik und
Atembeutelbeatmung in der Klinik ge-



Tabelle 2

Vergleich klinischer Daten von ALS- und sNMK-Patienten

Klinische Daten Alle ALS sNMK Unterschied
Patienten (n=22) (n=12) ALS - sNMK
MW (+SE) Mw mMw p

Alter (Beatmungsbeginn) 53,9(22,2) 57,9 46,7 0,008

Alter (Erkrankungsbeginn) 44,3 (14,6) 55,6 23,4 0,013

Barthel-Index 34(20,9) 31,1 29,3 0,903

ALS-FRS 20,6 (8,8) 20,6

Behinderungsgrad 2,88(1,22) 2,86 2,91 0,897

Bulbar-Score 2,14(1,15) 2,63 1,25 0,005

VK 1,4(0,81) 14 1,2 0,611

pCO, vor Beatmung 62,9 (15,7) 59 68,9 0,053

pO, vor Beatmung 65,4(10,8) 65,6 64,8 0,292

Maskenbeatmung (n) 26 14 12

Beatmung iiber Tracheostoma (n) 10 10 0

VK Vitalkapazitdt, ALS-FRS ALS functional rating scale

iibt. Fiir den Materialverbrauch und die
Hygiene am Beatmungsgerdt wurden
die von uns miterarbeiteten Richtlinien
der Arbeitsgemeinschaft Heimbeat-
mung und Respiratorentwéhnung zu-
grunde gelegt [17].

Fiir medizinische Probleme wurde
eine Hotline eingerichtet. Die technische
Betreuung und Einweisung vor Ort
iibernahm ein Medizintechnikunter-
nehmen.

Zur Betreuung der heimbeatmeten
Patienten wurde eine Heimbeatmungs-
ambulanz im Rahmen des Muskelzen-
trums Erlangen-Niirnberg-Rummels-
berg eingerichtet. Bettldgrige Patienten
wurden regelmiflig zu Hause aufgesucht.

Follow-up wahrend der
Heimbeatmungsphase/Methoden
der Beobachtung

Nachuntersuchungen erfolgten nach
Moglichkeit alle 3-6 Monate in der
Heimbeatmungsambulanz. War dies
nicht moglich, suchten wir die Patienten
nach Moglichkeit zu Hause auf oder
hielten telefonischen Kontakt zu den
Angehdrigen.

In vielen Féllen wurde telefonische
Riicksprache mit dem Hausarzt gehal-
ten. Entlassungsbriefe behandelnder,
wohnortnaher Akutkliniken wurden
ausgewertet.

Die Beurteilung der Gesamtbehin-
derung erfolgte mit der ALS-FRS (ALS
functional rating scale [8]) sowie mit ei-

ner einfachen 5-Punkte-Skala (o= selb-
standig gehfihig; 1= bendtigt Gehhilfe;
2= verwendet Rollstuhl, Transfers aktiv;
3= verwendet Rollstuhl, Transfers pas-
siv, 4= bedbound).

Das Ausmaf} der bulbéren Stérung
wurde mit einer 4-Punkte-Skala (o= kei-
ne bulbdre Symptomatik; 1= leichte,
funktionell nicht wesentlich beeintrich-
tigende Dysarthrie/Dysphagie; 2= Dys-
phagie/Dysarthrie mit erheblicher funk-
tioneller Beeintrdchtigung, 3= Anarth-
rie/Aphagie) beurteilt.

Die Vitalkapazitdt und andere Lun-
genfunktionsparameter wurden mit ei-
nem Gerét der Fa. Jaeger-Toennies (Ma-
ster-Scope®) gemessen. Arterielle Blut-
gase wurden temperaturadaptiert mit
einem Gerdt der Firma NOVA Bio-
medical, Oberschleiffheim (Stat Profile
Ultra®) bestimmt.

Es wurden verschiedenen Heim-
beatmungsgerdte gewdhlt (Lifecare
PLV100®, Breas 201® und 401, Dri-
ger801®, Respironics BIPAP ST®, Sullivan
VPAP II®), wobei der volumenkontrol-
lierten Beatmung der Vorzug gegeben
wurde. Tolerierte der Patient diese Beat-
mungsform nicht, erfolgte eine druck-
kontrollierte Beatmung.

Die héufigsten Komplikationen
wurden gezielt erfragt und dokumen-
tiert, der Medikamentenbedarf ermit-
telt. Als ,komplizierendes Ereignis“ wur-
den alle Vorkommnisse, die eine ambu-
lante drztliche oder technische Interven-
tion bzw. Klinikeinweisung nétig mach-

ten, gewertet. Die mittlere Hiufigkeit
derartiger Ereignisse pro Quartal wur-
de berechnet.

Statistik

Die statistische Auswertung der Daten
erfolgte mit SPSS (Version 8.0). Da die
Daten nicht normalverteilt waren, wur-
den Gruppenvergleiche mit dem Mann-
Whitney-U-Test fiir unverbundene
Stichproben berechnet. Das mittlere
Uberleben wurde nach Kaplan-Meyer
berechnet und graphisch dargestellt, der
Unterschied des Uberlebens einzelner
Untergruppen wurde mit dem x>-Qua-
drat-Test definiert. Anderungen von
Verlaufsparametern (Blutgase) wurden
mit dem Wilcoxon-Test fiir verbundene
Stichproben auf ihre statistische Signi-
fikanz tberpriift. Festgelegte Signifi-
kanzniveaus: p<o,05 (signifikant),
p<o,01 (hochsignifikant).

Ergebnisse

In einem Zeitraum von 6 Jahren konn-
ten wir 34 Patienten (10 Frauen, 24 Min-
ner) in die Untersuchung einschlieflen;
31 Patienten wurden heimbeatmet, die
beobachtete Beatmungsdauer betrug
17.517 Tage. Die mittlere beobachtete Be-
atmungsdauer betrug damit 515 Tage.

Das mittlere Alter der Patienten
beim Beginn der Beatmung betrug 53,9
(£14,6) Jahre, der Behinderungsgrad
2,88 (+1,22), das Ausmafd der Behinde-
rung nach der ALS-FRS 20,6 (+8,8), der
Bulbirscore 2,14 (+1,15). 14 Patienten wa-
ren beim Beatmungsbeginn selbstidndig
oder mit geringer Hilfe gehfdhig, 3 Pati-
enten wurden als,,bedbound also vollig
hilfsbediirftig eingeordnet. Die Erkran-
kungsdauer bis zum Beatmungsbeginn
betrug im Mittel 9,6 Jahre.

Die ALS-Patienten waren bei Beat-
mungsbeginn signifikant dlter, weniger
lang erkrankt und hatten mehr bulbdre
Symptome als die SNMK-Patienten. Bei-
de Gruppen unterschieden sich kaum im
Ausmaf} der Behinderung (Tabelle 2).

Vor der Heimbeatmung wurden die
Patienten im Mittel 13 (2-66) Tage in der
Klinik behandelt und auf die Heimbeat-
mung vorbereitet, wobei Patienten, die
primir intubiert worden waren, signifi-
kant (p=0,002) langer in der Klinik be-
handelt wurden.

Eine erhebliche bulbire Symptoma-
tik (Stadium 2 oder 3), also Paresen und
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Umsténde des Beatmungsbeginns

n=34 Patienten

elektiv Klinik
20,00/588%

Funktionseinbuflen des Schluck- und
Sprechapparates, hatten zu Beginn der
Beatmung 14 ALS-Patienten, nur ein
sNMK-Patient mit einer SMA (Kenne-
dy-Syndrom) wies eine Dysphagie auf.

Umstande des Beatmungsbeginns
und Beatmungszugang

Zehn Patienten (darunter 9 ALS-Patien-
ten) wurden primdr in einer Notfallsi-
tuation intubiert, bei 7 dieser Patienten
war im Vorfeld entweder eine Beatmung
mit ihren Konsequenzen nicht diskutiert
worden, oder aber die Diagnose (2 Pati-
enten) war nicht bekannt (Abb. 1).

Bei 3 Patienten war nach einem ope-
rativen Eingriff ein Weaning nicht
moglich (2-mal ALS, einmal Post-Polio-
Syndrom).

Im Rahmen der Erstbeatmung wur-
de bei 10 Patienten 7-18 Tage nach der
Intubation ein Tracheostoma angelegt.
Drei Patienten konnten vom Tubus zur
Maske entwéhnt werden, bei 4 Patienten
konnte das Tracheostoma fiir 2-14 Mo-
nate im Austausch gegen eine intermit-
tierende Maskenbeatmung verschlossen
werden. So war bei 7 von 13 invasiv be-
atmeten Patienten ein Weaning hin zur
Maske moglich.

21 Patienten wurden primdr nicht-
invasiv mit verschiedenen Beatmungs-
masken beatmet. Bei 3 dieser Patienten
musste die nichtinvasive Beatmung we-
gen Intoleranz oder Ineffektivitit abge-
brochen werden. Diese 3 Patienten litten
alle unter einer erheblichen bulbdren
Symptomatik. Eine Heimbeatmung fand
bei diesen Patienten nicht statt.

Insgesamt konnten damit 25 Patien-
ten zumindest zeitweise mit einer Beat-
mungsmaske versorgt und intermittie-
rend nichtinvasiv beatmet werden. 22
Patienten wurden mit einer Nasenmaske
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3.00/88%

Originalien

Notfall
11.00/324%

ning unmdgl.

Abb. 1 € Umstinde des Beatmungs-
beginns: nur 3/5 der Patienten werden
elektiv beatmet

versorgt, 3 Patienten mit einer Mund-
Nasen-Maske ausgestattet.

Effektivitat der nichtinvasiven
Beatmung

Blutgase, subjektive Symptomatik der
Hypoventilation und Uberleben wurden
zur Beurteilung der Effektivitét der Be-
atmung herangezogen.

Die Blutgase wurden im beatmungs-
freien Intervall bei einer Wiedervorstel-
lung 6-8 Wochen nach Beginn der Mas-
kenbeatmung, 3-6 h nach Beendigung
der Beatmung am jeweiligen Morgen be-
stimmt. Es fand sich eine signifikante
Besserung des pO, von 64,8 auf
81,6 mmHg (p=0,041) und pCO, von 62,4
auf 42,9 mmHg (p=0,021) bei den
sNMK-Patienten; die bei den ALS-Pa-
tienten beobachtete Verdnderung (pO,
von 673 auf 71,8 mmHg, pCO, von 58 auf
47 mmHg) war nicht signifikant (Abb.2).
Die subjektive Symptomatik der Hypo-
ventilation besserte sich in wesentlichen
Bereichen bei 21 von 25 nichtinvasiv be-
atmeten Patienten. Nach Einschétzung
der Patienten besserte sich vor allem die
Schlafqualitt, gefolgt von Tagesvigilanz
und Konzentrationsfihigkeit.

Tabelle 3

Tabelle 3 zeigt die Selbsteinschit-
zung der Patienten beziiglich der Wir-
kung der Maskenbeatmung 6-10 Wo-
chen nach Beginn der Beatmung
(n=20).Eine Verschlechterung einzelner
Parameter fand sich ausnahmslos bei
ALS-Patienten mit Bulbarparalyse.

Uberleben mit Beatmung zu Hause

Von den insgesamt beobachteten 17.517
Beatmungstagen entfielen 8.540 auf die
ALS-Patienten und 8.977 auf die SNMK-
Patienten. Die mittlere beobachtete Zeit
mit Heimbeatmung betrug bis zum
31.12.1999 bei ALS 388 Tage, bei SNMK
748 Tage, die mittlere nach Kaplan-Mei-
er errechnete Uberlebenswahrschein-
lichkeit mit Beatmung betrug fiir ALS-
Patienten 769 (standard error SE: +206)
Tage, fiir sNMK-Patienten 2.052 (£317,8)
Tage (p=0,02, Abb. 3). Der einzige Pati-
ent, der in der sSNMK-Gruppe wihrend
des 1. Jahres verstarb, litt an einem
M. Pompe mit schwerer Herzinsuffizi-
enz. Mit einer Ausnahme wurden alle
sNMK-Patienten mit Masken beatmet,
bei ALS-Patienten war dies nur bei 12
von 22 effektiv auf Dauer méglich.

Differenziert man nach der Beat-
mungsform, so betrug das mittlere
Uberleben mit Tracheotomie 994 (+202)
Tage, und mit Beatmungsmaske 708
(¥194) Tage (Abb. 4).

Da die SNMK-Patienten ausschlief3-
lich mit Beatmungsmasken versorgt
wurden, differenzierten wir beim Uber-
leben der ALS-Patienten nach der Beat-
mungsform (Abb. 5): Hier fillt ein hoch-
signifikanter Unterschied im Uberleben
von tracheotomierten und nichttra-
cheotomierten Patienten auf (mittlere
Uberlebensdauer mit Maske 200,6 (£31)
Tage, mit Tracheostoma 1.093 (£317) Ta-
ge, p=0,0041). Bei ALS-Patienten mit

Selbsteinschatzung der Patienten beziiglich der Wirkung der Maskenbeatmung
6-10 Wochen nach Beginn der Beatmung (n=20)

Schlechter Unverdndert Besser
Schlafqualitat 1 2 17
Tageswachheit 1 8 1
Dyspnoe 3 12
Korperliche Leistungsfahigkeit 4 12 4
Verschleimung 3 15 2
Konzentration 2 6 12



Auswirkung der NIPPV auf arterielle Blutgase
BGA 4-6 Stunden nach Beatmungsende

n=7 Patienten mit stabilen NMK

Auswirkung der NIPPV auf arterielle Blutgase
BGA 1-4h nach Beatmungsende, 6.-12. Woche

n=12 ALS-Patienten, Maske nbeatmung

[0}

stabile NVK

vor Beatmung

nach Beatmung
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Abb.2 A Beeinflussung der Blutgase im beatmungsfreien Intervall durch intermittierende
néchtliche kontrollierte Maskenbeatmung (nIPPV): Wéhrend es bei den sSNMK-Patienten zu einer
signifikantren Besserung von p0, (p=0,041) und pC0, (p=0,021) kommt, verbessern sich der
Blutgase unter Spontanbeatmung bei ALS nicht signifikant (p>0,1)

Maskenbeatmung (Abb. 6) betrdgt das
mittlere Uberleben der Patienten mit
Bulbdrparalyse 82 (28-136) Tage, das der
Patienten ohne bulbdre Symptomatik
248 (178-318) Tage (p=0,012).

Die Patienten mit und ohne Bulbér-
paralyse unterschieden sich signifikant
weder in Alter, der Erkrankungsdauer,
noch beziiglich der Gehfihigkeit und im
Barthel-Index. Ein niedrigerer Wert im
ALS-FRS ergibt sich, da die Bulbdrsym-
ptomatik in diesem Score sehr stark ge-
wertet wird.

Komplikationen der Heimbeatmung

Tabelle 4 zeigt die beobachteten Kompli-
kationen wéhrend der Heimbeatmung
unterteilt nach Erkrankungsgruppe und
Art der Beatmung.

Die relative Hiufigkeit ,uner-
wiinschter Ereignisse®, die einer drztli-
chen oder technischen Intervention be-
durften, nahm im Erkrankungsverlauf
signifikant ab: Wahrend im 1. Quartal
der Beatmung im Mittel 3,1 Interventio-
nen nétig waren, waren ab dem 4. Quar-
tal nur noch 0-3 (0,8) Interventionen im
Zeitraum von 3 Monaten notig
(p=0,029).

Die relative Haufigkeit interventi-
onsbediirftiger Komplikationen war bei
den ALS-Patienten mit 5,28 und 5,12 Er-
eignissen pro Jahr unabhéngig von der Be-
atmungsform hochsignifikant (p=0,002)
hoher als bei den sNMK-Patienten (0,77
Ereignisse/Jahr).

Therapieabbruch

Auf die Frage, ob sie die Beatmung er-
neut als Therapiemethode wihlen wiir-
den, antworteten von 28 der befragten
Patienten 20 mit ,,ja% 4 mit ,,nein®, 4 Pa-
tienten duflerten sich indifferent.

Der Wunsch nach einem Abbruch
der Beatmung wurde nur von Patienten,
die an ALS erkrankt waren, geduflert:
von 3 Patienten einmalig, von 4 Patien-
ten wiederholt iiber einen lingeren Zeit-
raum. Bei 3 dieser 4 Patienten mit ALS
wurde in Zusammenarbeit mit dem
Hausarzt ein ,terminal weaning® mit
Gabe von Opiaten, Benzodiazepinen
und Sauerstoff durchgefiihrt. Dies ge-
schah in 2 Fillen zu Hause, in einem Fall
in einem Hospiz. Der 4. Patient verstarb
aus ungeklérter Ursache.

Diskussion

In dieser offenen, prospektiven Untersu-
chung konnten in 6 Jahren 31 Patienten
iiber 17.517 Heimbeatmungstage (fast 48
Beatmungsjahre) beobachtet werden.
Die Untersuchung erfolgte in Umset-
zung eines Heimbeatmungskonzeptes,
das 1997 unter unserer Federfithrung
mit den bayerischen Muskelzentren pu-
bliziert wurde [28]. Es wurden der Beat-
mungserfolg und die Komplikationen
wihrend der Heimbeatmung bei Patien-
ten mit neuromuskuldren Erkrankun-
gen analysiert. Verglichen wurden die
Ergebnisse der Heimbeatmung von

ALS/rasch progr.NMK

NACH BEATMUNG

ALS-Patienten mit Patienten, die an son-
stigen, langsam progredienten neuro-
muskuldren Erkrankungen litten.

Die Patientengruppen unterschie-
den sich beim Beginn der Beatmung
nicht beztiglich der Blutgase, Lungen-
funktion und des Behinderungsgrades.
Die ALS-Patienten waren jedoch signi-
fikant dlter und hatten hdufiger Stérun-
gen der bulbdren Muskulatur.

Beatmungsbeginn
und Beatmungsform

Entsprechend der zugrunde gelegten
Beatmungskriterien [28] wurde eine
elektive Beatmung in der Regel erst
beim Auftreten einer respiratorischen
Globalinsuffizienz begonnen, meist
konnte die Beatmung bei diesen Patien-
ten auch nicht linger hinausgezogert
werden.

Uber 1/3 der Patienten, die in die
Untersuchung eingeschlossen wurden,
war im Rahmen einer Notfallsituation
vom Notarzt oder in einer peripheren
Klinik intubiert worden. Diese Patienten
waren mit einer Ausnahme an ALS er-
krankt. Einige dieser Patienten hatten
im Vorfeld miindlich eine Beatmung ab-
gelehnt, dies meist aber nicht — wie von
uns empfohlen - auch schriftlich nieder-
gelegt.

ALS-Patienten, die das Angebot ei-
ner diagnostischen Abkldirung von
Atemstorungen und Aufklirung iiber
die Beatmungsmaoglichkeiten im Rah-
men unserer Spezialambulanz wahrnah-
men, wurden jedoch tendenziell seltener
»unvorbereitet” beatmet.

Auch Borasio und Voltz [5] sowie
Miller et al. [19] weisen auf die Bedeu-
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Originalien

Uberleben mit Heimbeatmung (n=31)
Vergleich ALS / langsam progrediente NMK
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Abb.3 A sNMK-Patienten iiberleben signifikant linger mit
Heimbeatmung als ALS-Patienten (n=34, p=0,02; Endpunkt: Tod).
Kumulatives Uberleben (Kaplan-Meier)

Uberleben beatmeter ALS-Patienten
Maskenbeatmung vs Tracheostoma

ALS/rasch progr.NMK

12
1,0 4
AN
64 Maske oder Trach fiir
e Bl P
2 4 ] ] * Tracheostoma zens.
° 1
T
2 > L., < Tracheostomabeatmung
D —_—
£ 00 4 * Maskenbeatmung
2 -2 o Maske zens.
0 1000 2000

Beatmungstage bis 31.12.1999

Abb.5 A Kumulatives Uberleben (Kaplan-Meier) von ALS-Patienten mit
Heimbeatmung. Vergleich Tracheotomie - nicht invasive Beatmung:
signifikant kiirzeres Uberleben mit Maskenbeatmung (n=23,
p=0,0041).Endpunkte bei Tracheotomie: Tod; bei intermittierende
néchtliche kontrollierte Maskenbeatmung (nIPPV): Tod, Abbruch,
Tracheotomie. Zwei Patienten erscheinen in beiden Gruppen, da sie
sekundar tracheotomiert wurden

Uberleben mit Maskenbeatmung
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Abb.4 A Der Unterschied aus Abb. 3 wird noch deutlicher, wenn man
das Uberleben der nichtinvasiv beatmeten Patienten betrachtet
(n=25, p<0,001); Endpunkt: Tod, Abbruch oder Tracheotomie.
Kumulatives Uberleben (Kaplan-Meier)

Uberleben mit NIPPV bei ALS
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Abb.6 A Maskenbeatmung bei ALS. Endpunkte: Tod, Abbruch,
Tracheotomie (n=16), nur 60% der Patienten mit Bulbarparalyse
tolerieren die Maskenbeatmung. Das Uberleben ist deutlich geringer
als bei ALS-Patienten ohne Bulbarparalyse (p=0,012). Kumulatives
Uberleben (Kaplan-Meier)

tung der rechtzeitigen, begleitenden Auf-
klarung,insbesondere bei ALS-Patienten
hin. Nur diese kann eine unerwiinschte
Intubation verhindern. Eine regelmifii-
ge Betreuung in einer Spezialambulanz
mit der Kontrolle von Lungenfunktions-
parametern wird empfohlen.

Der in unserer Studie praktizierte
relativ spdte Beatmungsbeginn ist si-
cherlich kritisch zu sehen: Er entsprach
der Datenlage zu Beginn dieser Unter-
suchung - bei ,,prophylaktischer Beat-
mung“ von Patienten mit Muskeldystro-
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phien hatten Raphael et al. [23] sogar ei-
ne Ubersterblichkeit zeigen kénnen.
Auch heute liegen noch keine kontrol-
lierten Untersuchungen zum optimalen
Beatmungsbeginn vor [19]. Die Empfeh-
lungen reichen von einer Minderung der
VK<11 [17] bis zu 50% [1] des Erwar-
tungswertes. Einzelne Autoren sehen
schon bei geringer subjektiver Sympto-
matik eine Indikation zur Heimbeat-
mung [21]. Eine Maskenbeatmung, die
zu frith begonnen wird, wird hiufig von
den Patienten nicht toleriert. Wird sehr

spét mit der Beatmung begonnen, ldsst
sich oft eine Intubation nicht vermei-
den, wenn es zu einer hypostatischen
Pneumonie kommt. Auch akute Atem-
not und Tachypnoe erschweren die Beat-
mung. Nach unserer Erfahrung, wird ei-
ne BIPAP-Beatmung deutlich friiher als
eine volumenkontrollierte Beatmung to-
leriert. Wenn z. B. nur eine Tagesmiidig-
keit mit Stérung des Nachtschlafes, mil-
der Hyperkapnie und néchtlicher Hypo-
ventilation bestehen, sollte diese Beat-
mungsform vorgezogen werden.



Tabelle 4

Haufigkeit verschiedener interventionsbediirftiger Komplikationen wahrend der Heimbeatmung bei
ALS-Patienten mit Masken- und Tracheostomabeatmung sowie Patienten mit sonstigen neuromuskuldren

Erkrankungen

sNMK (NPPV) ALS (NPPV) ALS (TPPV) Summe
Beatmungstage 8977 2625 5915
(Broncho-)Pneumonie 6 9 28 43
Harnwegsinfekt - 2 10 12
Fieber unklar - - 2 2
Paralytischer lleus - 1 4 5
Dekubitus - - 1 1
Kontrakturen 1 - 1 2
Schmerz, Morphintherapie 1 - 2 3
Beatmungslunge - - 1 1
Tracheomalazie - - 1 1
Maskendruckulzera 1 4 - 5
Aerophagie 4 8 1 13
Depression (Phasen) 1 6 16 23
Organisches Psychosyndrom - - 1 1
Wunsch nach Abbruch der Beatmung - 1 3 4
Technische Defekte am Beatmungsgerat 5 7 12 24
Summe 19 38 83 140
Relative Haufigkeit (Ereignisse/Jahr) 0,77 5,28 5,12
Hospitalisierung zur Behandlung der Komplikation 5 5 12

NPPV: Maskenbeatmung, TPPV: Tracheostomabeatmung

Effizienz der nichtinvasiven
Beatmung

Von urspriinglich 34 in die Untersu-
chung eingeschlossenen Patienten bra-
chen 3 wihrend des Klinikaufenthalts
den Beatmungsversuch wegen Intole-
ranz gegeniiber der Maskenbeatmung
ab. Primér oder nach einer ldngeren
Weaning-Phase war bei 25 Patienten ei-
ne liangere Masken-Heimbeatmung
moglich. Zwei dieser Patienten wurden
im Verlauf tracheotomiert.

Etwa 3/4 der an neuromuskuldr be-
dingten Atemst6érungen leidenden Pati-
enten sind also mit der intermittieren-
den nichtinvasiven Beatmung iiber einen
langeren Zeitraum behandelbar [24].

Die nichtinvasive Beatmung bessert
vor allem die Schlafqualitdt und Tages-
miidigkeit [13]. Dyspnoe (im nicht beat-
meten Intervall) und Verschleimung der
Patienten bessern sich nur in Einzelfdl-
len. Eine signifikante Besserung der Blut-
gase war auch noch Stunden nach dem
Ende der Beatmung zu beobachten. Die-
ser Effekt wird im Allgemeinen als Zei-
chen einer Erholung der Atemmuskula-
tur wahrend der Beatmung gewertet [15,

17,18]. Auch andere Faktoren, wie das Ver-
schwinden von Atelektasen unter Uber-
druckbeatmung und eine bessere Sensiti-
vitét zentraler CO,-Rezeptoren und da-
mit ein besserer Atemantrieb scheinen
hier eine Rolle zu spielen [10, 26].

Eine langfristige Maskenbeatmung
war mit einer Ausnahme (Ablehnung
der Beatmung) bei allen sNMK-Patien-
ten moglich. Als Gruppe schneiden hier
die ALS-Patienten deutlich schlechter
ab, der Effekt der Maskenbeatmung
hingt hier entscheidend vom Ausmafd
der bulbédren Beteiligung ab: Masken-
probleme, Mundleckage und Aspiratio-
nen komplizieren die nichtinvasiver Be-
atmung, die bei ausgepragter Bulbédrpa-
ralyse nur noch in Einzelféllen effektiv
ist [1].

Bei der Analyse des Uberlebens mit
nichtinvasiver Beatmung nach dem Ver-
sagen der ,,Atempumpe” [6, 17] findet
sich ein signifikanter Unterschied zwi-
schen sSNMK- und ALS-Patienten:

Bei gleichem Behinderungsgrad
und vergleichbaren pulmologischen
Ausgangswerten zu Beginn der Beat-
mung sind Erkrankungsalter und -pro-
gredienz sowie die bulbdre Symptoma-

tik bei der ALS die wesentlichen Fakto-
ren, die einen ungiinstigeren Erkran-
kungsverlauf bedingen. Ein bis 2 Jahre
nach Beatmungsbeginn bestand (mit 2
Ausnahmen) bei allen ALS-Patienten ei-
ne Tetraplegie; die Fihigkeit einen effek-
tiven Hustenstof3 zu entwickeln, ein ent-
scheidender prognostischer Faktor [3,
22], war bei fast allen ALS-Patienten
nach einem Jahr verloren gegangen.

Der signifikante Unterschied in der
Prognose von ALS-Patienten mit und
solchen ohne Bulbérparalyse bestitigt,
wie sehr Lihmungen der bulb4ren Mus-
kulatur die Prognose bei nichtinvasiver
Beatmung beeinflussen.

Unsere Ergebnisse sind hier noch
klarer als die von Aboussouan et al. [1],
die auch deutlich weniger Effekt der Be-
atmung bei bulbdrer Symptomatik sa-
hen. Das Ausmaf3 der bulbéren Beteili-
gung wird von ihm jedoch nicht angege-
ben. Pinto et al. [21] beschreiben das
Problem nur marginal, dezidierte Anga-
ben zum Ausmafd bulbdrer Symptome
fehlen jedoch auch hier. Buhr-Schinner
et al. ([6], auch personliche Mitteilung)
berichten, dass viele Patienten mit Bul-
bérparalyse in ihrem Kollektiv sehr hdu-
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fig bronchoskopiert werden mussten,
was lange Hospitalisationszeiten zu Fol-
ge hatte. Auch Schlamp et al. [24] sahen
hdufig eine geringere Effektivitdt der
Maskenbeatmung bei Bulbdrparalyse,
Cazolli und Oppenheimer schlossen Pa-
tienten mit Bulbérparalyse in ihrer Ar-
beit aus [7]. Ubersichtsarbeiten und
Konsensuspapiere gehen auf dieses Pro-
blem leider nur wenig ein [17,19].

Komplikationen beeinflussen die
Prognose, schrinken die Lebensqualitét
und die Effektivitit der Beatmung ein.
Wir fanden bei unseren Patienten am
haufigsten bronchopulmonale Infekte,
gefolgt von einer Reihe von Komplika-
tionen, die auf die Immobilisierung der
Patienten zuriickzufiihren sind (Obsti-
pation, paralytischer Ileus, Kontraktu-
ren, Schmerzen). Maskenspezifische
Komplikationen sind Aerophagie und
Druckulzera im Gesicht bei schlecht sit-
zenden Beatmungsmasken und einer
Beatmungsdauer >16 h.

Alle Probleme traten bei ALS-Pati-
enten hochsignifikant hdufiger unab-
hdngig von der gewdhlten Beatmungs-
form auf. Wir erkldren dies durch die ra-
sche Progredienz der Erkrankung, die
den Patienten und ihren Angehorigen
nicht die Moglichkeit lédsst, sich auf ei-
nen bestimmten Zustand einzustellen.
Weitere Ursachen sind das deutlich ho-
here Alter der Patienten sowie Stérun-
gen der bulbdren Muskulatur. Latente
Aspirationen [19] sind hier hdufig, hinzu
kommt oft ein fehlender Glottisschluss
mit ineffektivem Hustenstof [23] und
Mundlecks bei der Nasenmaskenbeat-
mung.

Schwere Komplikationen, wie Tra-
cheomalazie, tracheodsophageale Fistel,
Pneumothorax, Trommelfellperforation,
und Pneumoperitoneum [16] kommen
selten vor, wurden von uns aber nicht
beobachtet. Plétzliche, unerwartete To-
desfille bei ALS-Patienten als Folge ei-
ner autonomen Dysregulation, wie wir
sie in 2 Féllen beobachten konnten, wur-
den berichtet [25]. Episoden von Desori-
entiertheit kdnnen vielfdltige Ursachen
haben und miissen stationdr abgeklart
werden [30].
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Die positiven Ergebnisse bei SNMK-
Patienten finden in der Literatur durch-
weg Bestidtigung. Die Frage, ob das
Uberleben in dieser Gruppe positiv be-
einflusst wird, wird heute von den mei-
sten Autoren bejaht [3,9,11,14,15,18], hi-
storische Kontrollen unterstiitzen diese
Annahme [11]. Uneinigkeit besteht iiber
den optimalen Beatmungsbeginn. Zu-
mindest bei den Patienten, die nach ei-
ner Intubation weiterbeatmet wurden
oder eine VK<o0,5 1 und/oder schwere
Hypoxdmie aufwiesen, muss eine Uber-
lebensverldngerung postuliert werden.

Zum Uberleben mit nichtinvasiver
Maskenbeatmung bei ALS liegen meh-
rere Fallserien vor [2, 6, 24]. Uber die
langsten Uberlebenszeiten berichtet
Bach [2, 3]: er beschreibt ein mittleres
Uberleben von iiber 4 Jahren (1-26 Jah-
re) bei tiberwiegend 24-stiindiger Ab-
hingigkeit von der Maskenbeatmung.
Buhr-Schinner et al. berichteten 1999 [6]
iiber ,,gute Erfolge* bei 38 ALS-Patien-
ten, von denen 80% bulbdre Symptome
aufgewiesen hitten. Der Effekt der Mas-
kenbeatmung auf nichtliche Atemsto-
rungen bei der ALS wird allgemein posi-
tiv gesehen [13,14,18]. Die vorliegenden
kontrollierten Untersuchungen sind alle
in ihrer Aussagekraft dadurch einge-
schréinkt, dass sich die Kontrollgruppen
entweder aus Patienten, die die Beat-
mung ablehnten [21] oder nicht tolerier-
ten [1],zusammensetzten, was zu einem
schwer definierbaren (psychologischen)
»bias® fiihrt. Cazolli und Oppenheimer
[7] zeigten eindrucksvoll die Ebenbiir-
tigkeit der Nasenmaskenbeatmung im
Vergleich zur Tracheotomie. All diese
Untersuchungen sind nur eingeschrénkt
vergleichbar, da die Beatmungskriterien
und die Klinik der Patienten bei Beat-
mungsbeginn sehr unterschiedlich sind.

Auch bei der ALS ist die Maskenbe-
atmung sehr gut wirksam, wenn friih im
Erkrankungsverlauf Lahmungen der
Atemmuskulatur auftreten. Bei der
teminalen Ateminsuffizienz ist die
Heimbeatmung bei dieser Erkrankung
vor dem Hintergrund zahlreicher Fall-
berichte kritisch zu diskutieren, pallia-
tive Alternativen wie die Gabe von Sau-
erstoff, Benzodiazepinen und Opiaten
sind hier gleichwertig zu diskutieren [5,
20]. Mit diesen Mitteln kann eine Atem-
not erfolgreich behandelt werden, eine
Hospitalisierung kann vermieden wer-
den, was der Lebensqualitit der Patien-
ten zu Gute kommt.

Eine Terminierung der Beatmung
auf Wunsch des Patienten ist immer pro-
blematisch [12], auch wenn im juristi-
schen und ethischen Sinne dem Selbst-
bestimmungsrecht des Patienten ent-
sprochen werden sollte [5]. Wir haben
die Problematik des Umgangs mit To-
deswiinschen und auch die Wankelmii-
tigkeit vieler Patienten in dieser Frage
1998 ausfiihrlich diskutiert [29].

Fazit

Die Heimbeatmung hat sich in den vergan-
gen 10 Jahren zur Therapie der Wahl der
Atemstorung bei neuromuskularen
Erkrankungen entwickelt. Die nichtinvasi-
ve Maskenbeatmung ermdglicht heute
eine effektive, intermittierende Beatmung
dieser Patienten. Die Symptome der Hypo-
ventilation, vor allem nachtliche Atemsto-
rungen und Tagesmiidigkeit, bessern sich
unter dieser Behandlung sehr gut, meist
kommt es zu einer relativen Erholung der
Atemmuskulatur. In vielen Féllen wird das
Uberleben dieser Patienten verlingert.
Fehlender HustenstoR und Bulbarparalyse
schranken den Erfolg der Methode jedoch
ein.

Die Forschung der néachsten Jahre wird
sich mit der Definition des optimalen Zeit-
punktes fiir Beatmungsbeginn beschafti-
gen miissen.Auch die soziale Perspektive
der Patienten und ihrer Familien sowie die
auBeren Einfliisse, die fiir die Entschei-
dung fiir eine Beatmung von Bedeutung
sind, miissen analysiert werden.
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