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Muskeln braucht man zum .....

Gehen, Laufen, Rennen

Heben, Tragen

Handeschutteln

Beissen, Kauen

Kopfschitteln, Nicken

Pressen

Angeben

* Atmen




Atemmuskuskulatur

schwache inspiratorische
Muskeln:

Hypoventilation (CO, 1)

schwache exspiratorische
Muskeln:

schwacher Hustenstoss
- Sekretretention, Infekt
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Warum nicht einfach nur Sauerstoff ?

e Jeise

e stort kaum

* keine Druckstellen
* transportabel




Die Funktion der Lunge

Sauerstoff rein




Die Funktion der Lunge

Kohlendioxid raus

Eine reine Sauerstofftherapie fuhrt bei
neuromuskularen Erkrankungen zu einer
bedrohlichen CO,-Akkumulation im Kdrper
—> Mudigkeit, Schlafrigkeit, Koma




Lungenerkrankungen i.e.S. Erkrankungen der Atempumpe

Lungs Compartment Respiratory pump

Pulmonary insufficiency Disorder Ventilatory insufficiency
Hypoxic insufficiency Change to Hypercapnic insufficiency
PaO;, | PaCO; (1) blood gases PaCO;, 1t PaOy |

Oxygen supplementation Treatment Mechanical ventilation




Warum ist ALS fUr Pneumologen «speziell» ?

* mit Abstand haufigste neuromuskulare Erkrankung in der
peumologischen Praxis

 Verlauf oft unvorhersagbar, schneller als die meisten anderen
Erkrankungen

* Notwendigkeit zu interdisziplinarer Zusammenarbeit besonders hoch
* bulbare Symptome als besondere Herausforderung



/werchfellparese als Erstmanifestation bei ALS

ca. 50jahrige Patientin
«Routine»-Rontgen: geringer
Zwerchfellhochstand rechts
Sonographie: partielle
Zwerchfellparese rechts
Untersuchung: Faszikulieren der
Zunge, sonst +/- normal

weitere Abklarungen: ALS




Anamnese und Untersuchung

Anamnese

= Dyspnoe, Orthopnoe

= Schluckstorungen

= Husten, Auswurf

= Schlafqualitat

= Konzentration, Schlafrigkeit
= Kopfschmerzen

= Gewicht

Untersuchung

= Atemfrequenz

" Benutzung der Atembhilfsmuskulatur
= Hustenstoss

" Sniff

= Motorik Schultern / Arme / Hande

= Schlucken



Zusatzuntersuchungen

Nachtliche Oximetrie
Spirometrie
Blutgasanalyse

Peak Cough Flow

pHa

STB

BE

O2Hb

COHb
Hamoglobin (tot)*
Laktat

Insp. O2-Fraktion
02 Titr

FeNO <25

Nasal NO >365

Arterieller O2-Druck
Arterieller CO2-Druck

[kPa]
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[mmol/L]
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[9(Hb)/dL]
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Kann man die Atemmuskulatur trainieren ?

* die Atemmuskulatur wird 24 h am Tag
verwendet (anders als fast alle
anderen Muskeln)

* keine Erholungspause
* bei ALS: maximale Beanspruchung

* Beatmungstherapie soll die
Atemmuskulatur entlasten




Wann beatmen ?

Klinische Parameter:

* Dyspnoe, zunehmende Orthopnoe

* nicht erholsamer Schlaf

* Konzentrationsstérungen
Lungenfunktion:

* Vitalkapazitat < 60 %: elektiver Beginn
 Vitalkapazitat < 40 %: «dringend»
Blutgase: Hyperkapnie

Nachtliche Oximetrie:

* mittlere Sattigung < 90 %

Diagnosis of ALS

l

Assess and check every 2-3 months:
+ Respiratory symptoms

¢ Spirometry

+ Respiratory muscle test
* Cough efficacy test

« Blood gas analysis

¢« Nocturnal oximetry

In presence of: \

s Orthopnea or
e PaCO;>45 mmHg or i Presence 0% .
. |\¢"P ﬂl’l(ll’:]l’ thp < sn o/:u ufprcdictcd or - I'(_." =< 270 l.fll'lllll
s Night Sp0Q; <90% for 25 % l
Comnsider NIPPV I Consider assisted cough I

In presence of:

+ Ventilatory failure not responsive to NIPPV or
*  Severe bulbar ALS or

s PCF < 160 L/min

|

I Consider Tracheostomy

Beatmungsalgorithmus am Royal Brompton
Hospital, London UK




Nicht konzeptlos anfangen

Gesamtkonzept rechtzeitig festlegen

* Beatmung, Ernahrung, Physiotherapie, Logopadie, Spitex,
Familie ......

e wer macht was ?

* Wie weit ist der Patient bereit, bei der Beatmung zu gehen ?
* nichtinvasive Beatmung ?
* Cough Assist ?
* invasive Beatmung ?

* kurzzeitige Intubation fir einen akute, reversible
Komplikation ?

- Patientenverfligung



Wenn die Indikation gestellt ist: ...........

* Einleitung der Beatmung: ambulant oder stationar

 Spezifikationen des Beatmungsgerates: Akku, Luftbefeuchter, Alarme,
Beatmungsmodi. Geeignet auch fur invasive Beatmung, ......

* Wer muss geschult werden: Patient, Angehorige, Spitex, ......
* Was bracht es dazu: Sauerstoff, Cough Assist, Ernahrung (PEG), ......

* Wer zahlt das Gerat (Kostengutsprache bei KK, SVK, SUVA,
auslandische KK) ?



Was stellt man am Beatmungsgerat ein ?

Ventistion | Prog 112]3 q

* Beatmungsmodus == 5%
* Inspiratorischer Druck '1:::; e
* Exspiratorischer Druck E | ‘ .. aa
« Atemfrequenz ~ espion

L Sperrzeit

* Sekundarparameter (z.B. Trigger, Rampenfunktion ....)

Gerateeinstellung: immer ein Kompromiss zwischen
den medizinisch erwiinschten und den vom
Patienten akzeptierten Einstellungen




Wie wirkt nicht-invasive Ventilation ?

nachtliche Ventilation verhindert Atempausen und daraus resultierende
Aufwachreaktionen - erholsamer Schlaf - bessere kognitive
Performance am Tag

Hyperkapnie wird reduziert / normalisiert

bessere nachtliche Oxygenierung - keine hypoxische Vasokonstriktion,
weniger Herzbelastung

Reduktion der Atemarbeit - Entlastung der Atemmmuskulatur in der
Nacht - bessere muskuldare Performance am Tag

Beatmung erleichtert Sekretmobilisation und reduziert Atelektasen -
weniger Infekte



Probleme mit der Beatmungstherapie

- Maskenintoleranz, fehlende Akzeptanz

- Angststorung - Verhaltenstherapie (Zeit !) 2
- Insomnie

- An- und Abziehen der Maske oft schwierig

. Austrocknen der Schleimhaute (- Befeuchter)

- Bauchschmerzen, Flatulenz - [
- storendes Gerausch -
- Druckstellen auf der Nase L /

- Konjunktivitis (bei schlecht sitzender Maske)




Wie [ange muss man das Beatmungsgerat nutzen ?
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Fast alle Patienten spuren den
Benefit und verwenden das
Beatmungsgerat ausreichend lang.

Der Effekt lasst 3 —6 h nach
Benutzung nach - Mittagsschlaf
mit Beatmungsgerat



Pneumologische Kontrollen: was und wann ?

e Kontrollen initial alle 3 Monate, in Abhangigkeit vom Verlauf langere
(oder kiirzere) Intervalle

* Anamnese: Dyspnoe, Orthopnoe, respiratorische Infekte,
Verschlucken, Schlafqualitat, Kopfschmerzen, Konzentration

* Untersuchung: Atemfrequenz, Hustenstoss, Sniff

* technische Zusatzuntersuchungen:
* Oximetrie
* Spirometrie

* Blutgase
* bei bereits beatmeten Patienten: Gerate-Download, Maskenkontrolle



Was bringt nichtinvasive Beatmung 7

= bessere Kontrolle von Hypoxamie und Hyperkapnie

= bessere Schlafqualitat, erhohter Erholungswert des Schlafes

= weniger Kopfschmerzen

= bessere kognitive Performance 1.00

B N[V

= weniger Dyspnoe / Orthopnoe 075

. E“ s Standard care
= Lebensverlangerung 2 p=0-0062

=

. . . = 050

- ca. 4 Monate bei Patienten ohne bulbare Symptome ‘g >
2
2 0254
0 | [ |
0 375 750 1125

Lancet Neurology 2006 Days




ALS-Patienten konnen auch andere Krankheiten

= 51jahriger Patient mit ALS

= Nichtinvasive Beatmung seit 06 / 2021

= Anfang Juli Kontrolle auf der
Pneumologie - stabile Situation

= Einen Tag darauf auf Notfall, plotzliche
Dyspnoe, Beatmung hilft nicht

= > wasistlos?

Parazentrale Lungenembolien beidseits,
unter Antikoagulation rasche Besserung
innerhalb von 3 Tagen




Invasive Beatmung (Tracheotomie

< 10 % aller Schweizer Patienten mit ALS werden
tracheotomiert - verlangert «survival time» erheblich

Indikationen flr Tracheotomie:
* sehr hohe tagliche Beatmungsdauer

* inakzeptable Nebenwirkungen der nichtinvasiven
Beatmung (Druckstellen, Flatulenz, Nahrungsaufnahme)

* Ausgepragte bulbare Symptomatik mit schwieriger
nichtinvasiver Beatmung

* Wunsch nach Lebensverlangerung, die Gber das mit NIV
erreichbare Ausmass hinausgeht

Ausfuhrliche Aufklarung und Planung des langfristigen
Verlaufes ist essentiell

Nach Moglichkeit
chirurgisches Tracheostoma



Bulbare Symptome

* Erheblich grossere Probleme bei der Beatmung

* Hypersalivation oft nicht kontrollierbar - behindert Beatmung
* Lebensverlangernder Effekt nicht (gut) dokumentiert

e Oft erhebliche Flatulenz = limitiert Moglichkeiten der NIV



Sekretmanagement: das «Cough Assist» - Gerat

Prinzip: Insufflation von Luft mit einem hohen Druck, gefolgt von einem
negativen Druck (= Sog, «Staubsauger-Effekt») - im Bronchialsystem
befindliches Sekret wird Richtung Mundhdhle geschleudert und kann dort
entfernt werden.

—> Reduktion des Infekt-Risikos, bessere Beatembarkeit

* Verwendbar auch bei tracheotomierten Patienten

* Indikation: gehaufte pulmonale Infekte (2 !) oder reduzierter peak cough
flow

* Individuelle Einstellung des inspiratorischen und exspiratorischen Druckes

* Ersetzt «klassische» Atemphysiotherapie nicht

* Kann auch von Angehorigen durchgefiihrt werden (in Einzelfallen vom
Patienten selbst)

e Evtl. problematisch bei Patienten mit ausgepragter bulbarer Symptomatik
und Hypersalivation




/usammentassung

e Respiratorisches Versagen trifft (fast) jeden Patienten mit ALS

* Die klinische Untersuchung liefert wichtige Anhaltspunkte fur den Zustand der
Atemmuskulatur, zusatzlich Spirometrie, Oximetrie, Blutgase

Beatmung muss im Gesamtkontext des Behandlungskonzeptes geplant werden

Beatmung wirkt lebensverlangernd und verbessert die Lebensqualitat

Sekretmanagement: Physiotherapie + «Cough Assist»

Patienten mit bulbarer Symptomatik sind schwieriger zu beatmen

* Andere Erkrankungen nicht ausblenden
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