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EinfEinfüührunghrung

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

• Atem-Insuffizienz ist die mit Abstand 
häufigste Todesursache bei ALS



Inspiratorische und Inspiratorische und 
exspiratorische Muskelnexspiratorische Muskeln

Inspiration

• Zwerchfell
• Mm. intercostales 

ext.

• M. sternocleidom.

• Mm. scaleni

Lähmung:

Hypoventilationssyndrom

Exspiration
• Bauchmuskulatur

• Mm. intercostales int.

Lähmung:

insuffizienter 
Hustenstoss ⇒⇒⇒⇒

erhöhtes Infektrisiko



Das HypoventilationssyndromDas Hypoventilationssyndrom

HYPOVENTILATION

PaCO2 ⇑⇑⇑⇑

pH ⇓⇓⇓⇓

PaO2 ⇓⇓⇓⇓

Respirat. 
Schlaf-
störungen

Elektrolysstörungen 

(HCO3
- ⇑⇑⇑⇑, Cl- ⇓⇓⇓⇓)

SatO2 ⇓, 
Erythropoiese ⇑

Hypoxische pulm. 
Vasokonstriktion

cerebrale 
Vasodilatation

Schlafqualität ⇓⇓⇓⇓

Müdigkeit, vermehrte Einschlaftendenz  
Konzentrationsstörungen, Verwirrtheit

Cyanose, Polyglobulie

pulmonalarterielle 
Hypertonie, Rechts-
herzinsuffizienz

Linksherzinsuffizienz

Morgendliche 
Kopfschmerzen

?

Atemzentrum: 
Sollwertverstellung für 
CO2, O2 und pH



Typische BeschwerdenTypische Beschwerden

• Atemnot
– bei Anstrengung (vs. „schwere Beine“ beim Gehen)

– Beim Abliegen

• neu aufgetretene Schnarchen/Atemgeräusche
• reduzierte Schlafqualität
• Tagesmüdigkeit
• Konzentrationsstörungen / Abnahme der 

intellektuellen Leistungsfähigkeit
• morgendliche Kopfschmerzen
• ungenügender Hustenstoss



DiagnostikDiagnostik

Minimalprogramm
• Spirometrie (Vitalkapazität) im Sitzen und 

Liegen

• Blutgasanalyse

• nächtliche Pulsoximetrie

⇒⇒⇒⇒ Normalbefunde aller 3 Parameter schliessen 
eine relevante Beteiligung respiratorischer 
Muskeln aus



Atemmechanische ZusatzAtemmechanische Zusatz--
UntersuchungenUntersuchungen

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

� schwieriges, unphysiologisches Manöver. Ein 
erniedrigter Wert ist nicht immer einfach 
einzuordnen 



Sniff Nasal Inspiratory PressureSniff Nasal Inspiratory Pressure

• Einfache Durchführung

• „physiologisches“
Atemmanöver

• gut reproduzierbar

• auch bei Bulbärparalyse 
durchführbarPnsniff (cmH2O)



Die nDie näächtliche Pulsoximetrie als chtliche Pulsoximetrie als 
sensitive Screeningsensitive Screening--MethodeMethode

Herr AR, 59 J

• ALS seit 3 Mo-
naten bekannt

• schlechte 
Schlafqualität

• Tagesmüdigkeit

• FVC 81 % 

• MIP 78 %

Entsättigungs
wannen im 
REM-Schlaf



NNäächtliche chtliche KapnographieKapnographie als als 
neuer Goldstandardneuer Goldstandard



Atemkontrolle wAtemkontrolle wäährend des hrend des 
SchlafensSchlafens

Schlaf

Cortical 
inputs ↓↓↓↓

Respiratory 
centre 
sensitivity ↓↓↓↓

Chemoreceptor 
& mechanore-
ceptor sensiti-
vity ↓↓↓↓

Respiratory 
muscle 
contractility
↓↓↓↓

Lung mechanics: 
Airflow resistance ↓↓↓↓; 
V´/Q´ relationships
↓↓↓↓ 

Reduktion der Atmung↑↑↑↑

Sauerstoffmangel↑↑↑↑

CO2-Anstieg↑↑↑↑



„„BiBi--Level Level PPositive ositive AAirway irway 
PPressureressure““ –– BiPAPBiPAP--GerGeräätt



Indikationen fIndikationen füür nichtr nicht--invasive invasive 
Beatmung (NIV)Beatmung (NIV)

• Symptome: Dyspnoe, Orthopnoe, gestörter 
Schlaf, intellektuelle Verschlechterung, etc.

• FVC < 50 % (Am Acad Neurol 1999)

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

Achtung: Patienten benötigen u.U. mehrere 
Wochen, um mit NIV zurechtzukommen  ⇒
Indikation nicht zu spät stellen



NEU!NEU!

Pneumologie 2010; 64: 207–240



DGP-Richtlinien. Pneumologie 2010



Pulsoximetrie ohne und mit NIVPulsoximetrie ohne und mit NIV

48-jäh. ALS-Patient. Kopfschmerzen, Konzentra-
tionsstörungen, schlechter Schlaf

Pimax 14 %, FVC 25 %  
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Effekt von NIV auf das SchlafprofilEffekt von NIV auf das Schlafprofil
V

or
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Mit NIV-Therapie Normalisierung des 
Schlafprofiles



Effekte der Beatmung bei Effekte der Beatmung bei 
neuromuskulaneuromuskula ̈̈renren ErkrankungenErkrankungen

• Blutgase [3 Studien], Resetting des 
Atemzentrums [12 Studien], Compliance der 
Lunge [1 Studie], Schlafqualita ̈t [6 Studien]

• Lebensqualita ̈t [6 Studien], Symptome [274], 
Depression [1 Studie]

• Rehospitalisierungen [5 Studien]

• Verla ̈ngerung des Überlebens [17 Studien]







NIV verlNIV verläängert das ngert das ÜÜberlebenberleben

Alle Patienten



......v.av.a. bei . bei nichtnicht--bulbbulbääremrem Befall...Befall...

Bulbärer BefallNicht-bulbärer Befall



TracheostomieTracheostomie

Vorteile
• (fast) keine Aspiration

• kontinuierliche, optimale 
Beatmung möglich

Nachteile
• operativer Eingriff

• reduzierte Sprechfähigkeit

• entstellend

• hoher Pflegeaufwand

• Therapieabbruch kaum praktikabel



Mechanische Mechanische 
HustenunterstHustenunterstüützungtzung

•Der „In- und Exsufflator“
erzeugt sehr schnell einen 
hohen positiven und negativen 
(bis -60 cmH2O) Druck und 
erzeugt damit einen künstlichen 
Hustenstoss

•Zur Erwägen bei:
–FVC <50% oder PEF <270 L/sec

–Kein Erfolg durch Air Stacking 
oder manuell assistiertem Husten

CoughAssist™



DGP-Richtlinien.

Pneumologie 2010



Zusammenfassung IZusammenfassung I

• Eine Insuffizienz der Atemmuskulatur ist eine 
häufige Komplikation bei ALS; sie bestimmt 
häufig die Prognose

• Das Auftreten ist zu jedem Zeitpunkt der 
Erkrankung möglich

• Symptome sind Belastungsdyspnoe, 
Orthopnoe, gestörter Schlaf, morgendliche 
Kopfschmerzen, intellektuelle Verschlech-
terung, insuffizienter Hustenstoss



Zusammenfassung IIZusammenfassung II

• Behandlung mit nicht-invasiver Ventilation 
(NIV) verbessert die Lebensqualität und wirkt 
lebensverlängernd (v.a. nicht-bulbäre Form)

• Zur Minimaldiagnostik gehören Spirometrie 
im Sitzen und Liegen, arterielle 
Blutgasanalyse, nächtliche Pulsoximetrie 
oder besser Kapnographie

• Untersuchungen sollten in regelmässigen 
Abständen wiederholt werden


