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Einflhrung

* Die Mehrheit der Patienten mit ALS
entwickelt im Laufe ihrer Erkrankung
Symptome der Atem-Insuffizienz

o Atem-Insuffizienz ist die mit Abstand
haufigste Todesursache beil ALS




Inspiratorische und
exspiratorische Muskeln

Inspiration

o Zwerchfell

 Mm. intercostales
ext.

M. sternocleidom.
e Mm. scaleni

Lahmung:

Hypoventilationssyndrom

Exspiration
 Bauchmuskulatur
 Mm. intercostales int.
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insuffizienter
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erhohtes Infektrisiko




Das Hypoventilationssyndrom

HYPOVENTILATION
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pulmonalarterielle
Hypertonie, Rechts-

herzinsuffizienz

Linksherzinsuffizienz

Morgendliche
Kopfschmerzen

Mudigkeit, vermehrte Einschlaftendenz

Konzentrationsstorungen, Verwirrtheit



Typische Beschwerden

Atemnot

— bel Anstrengung (vs. ,schwere Beine* beim Gehen)
— Beim Abliegen

neu aufgetretene Schnarchen/Atemgerausche
reduzierte Schlafqualitat
Tagesmudigkeit

Konzentrationsstorungen / Abnahme der
Intellektuellen Leistungsfahigkeit

morgendliche Kopfschmerzen
ungenugender Hustenstoss
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Diagnostik

Minimalprogramm

« Spirometrie (Vitalkapazitat) im Sitzen und
Liegen

 Blutgasanalyse
e nachtliche Pulsoximetrie

Normalbefunde aller 3 Parameter schliessen
eine relevante Betelligung respiratorischer

Muskeln aus
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Atemmechanische Zusatz-
Untersuchungen

Maximaler inspiratorischer
Druck (MIP) / Maximaler
exspiratorischer Druck
(MEP):erfassen die Funktion
der inspiratorischen bzw.
exspiratorischen Muskulatur:

schwieriges, unphysiologisches Manover. Ein
erniedrigter Wert ist nicht immer einfach

einZUOFdnen Kantonsspital H



Sniff Nasal Inspiratory Pressure
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Die nachtliche Pulsoximetrie als
sensitive Screening-Methode

Herr AR, 59 J
: Entsattigungs
e ALS selt 3 Mo- anmen im
naten bekannt REM-Schlaf

e schlechte
Schlafqualitat

e Tagesmudigkeit
e FVC 81 %
e MIP 78 %



Nachtliche Kapnographie als
neuer Goldstandard
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Atemkontrolle wahrend des
Schlafens

Schlaf

—— [/ N\~

Cortical

inputs

Respiratory
centre

sensitivity

Chemoreceptor
& mechanore-
ceptor sensiti-

vity

Respiratory
muscle
contractility

Lung mechanics:

Airflow resistance
V €Q:érelationships

Reduktion der Atmung -

Sauerstoffmangel -
CO2-Anstieg-—
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.Bl-Level Positive Airway
Pressure“ — BIPAP-Gerat
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Indikationen fur nicht-invasive
Beatmung (NIV)

e Symptome: Dyspnoe, Orthopnoe, gestorter
Schlaf, intellektuelle Verschlechterung, etc.

e FVC <50 % (Am Acad Neurol 1999)

« FVC > 50 % mit Tendenz zur Verschlechterung,
pathologischer Blutgase oder Pulsoxymetrie

Achtung: Patienten benétigen u.U. mehrere

Wochen, um mit NIV zurechtzukommen
Indikation nicht zu spat stellen
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NEU!

Pneumologie 2010; 64: 207-240
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DGP-Richtlinien. Pneumologie 2010 Kantonsspital H



Pulsoximetrie ohne und mit NIV

ohne
NIV

mit
NIV

48-jah. ALS-Patient. Kopfschmerzen, Konzentra-
tionsstorungen, schlechter Schlaf

Pimax 14 %, FVC 25 % | H
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Effekt von NIV auf das Schilafprofil

ohne
NIV

mit
NIV

Mit NIV-Therapie Normalisierung des
SChlafprOfileS Kantonsspital H



Effekte der Beatmung bel
neuromuskularen Erkrankungen

Blutgase [3 Studien], Resetting des
Atemzentrums [12 Studien], Compliance der
_unge [1 Studie], Schlafqualitat [6 Studien]

 Lebensqualitat [6 Studien], Symptome [274],
Depression [1 Studie]

 Rehospitalisierungen [5 Studien]
Verlangerung des Uberlebens [17 Studien]
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NIV verlangert das Uberleben

Alle Patienten
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..v.a. bel nicht-bulbarem Befall...

Nicht-bulbarer Befall Bulbarer Befall
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Tracheostomie

Vortelle

(fast) keine Aspiration

kontinuierliche, optimale
Beatmung maoglich

Nachteile

operativer Eingriff

reduzierte Sprechfahigkeit
entstellend

hoher Pflegeaufwand
Therapieabbruch kaum praktikabel
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Mechanische

Hustenunterstutzung

Der ,In- und Exsuff
erzeugt sehr schnel

hohen positiven unc

ator”
einen
negativen

(bis -60 cmH,O) Druck und

erzeugt damit einen
Hustenstoss

«Zur Erwagen bei:

kinstlichen

—FVC <50% oder PEF <270 L/sec

—Kein Erfolg durch Air Stacking
oder manuell assistiertem Husten

CoughAssist™
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DGP-Richtlinien.
Pneumologie 2010



Zusammenfassung |

* Eine Insuffizienz der Atemmuskulatur ist eine
naufige Komplikation bei ALS; sie bestimmt
naufig die Prognose

e Das Auftreten ist zu jedem Zeitpunkt der
Erkrankung moglich

o Symptome sind Belastungsdyspnoe,
Orthopnoe, gestorter Schlaf, morgendliche
Kopfschmerzen, intellektuelle Verschlech-
terung, insuffizienter Hustenstoss




Zusammenfassung ||

 Behandlung mit nicht-invasiver Ventilation
(NIV) verbessert die Lebensqgualitat und wirkt
lebensverlangernd (v.a. nicht-bulbare Form)

e Zur Minimaldiagnostik gehoren Spirometrie
Im Sitzen und Liegen, arterielle
Blutgasanalyse, nachtliche Pulsoximetrie

oder besser Kapnographie

e Untersuchungen sollten in regelmassigen
Abstanden wiederholt werden



