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ATEM-MANAGEMENT

Es ist wichtig, einige grundlegende Konzepte der Atmung klar zu verstehen. Mit den
folgenden Informationen und mit Hilfe ihres Vertrauensarztes und/oder Therapeuten
konnen Situationen vermieden werden, die fir die Gesundheit unserer Jugendlichen
ein Risiko darstellen.

d Bei jungen Duchenne-Patienten kdnnen die Schwdche der Atemmuskulatur
sowie die Steifheit und Fehlbildungen des Brustkorbs (Kyphoskoliose) zu einem
Zustand unzureichender Lungenbeatmung (alveoldre Hypoventilation) fiihren, der
wiederum zum Anstieg des schddlichen Gases Kohlendioxid (CO,) im Blut fiihrt.

d Wir brauchen einen wirksamen Husten, um uns vom Bronchialsekret zu befreien,
das bei Entziindungen der Atemwege vermehrt gebildet wird. Der Husten ist nicht
wirksam, wenn der Husten-Spitzenfluss unter 270 Liter/Min. liegt. In diesem Fall
haben junge Duchenne-Patienten Schwierigkeiten, um ihre Bronchien vom Sekret
zu befreien, besonders im Winter, wenn Sie an banalen Entziindungen der Atemwege
oder an Grippe erkranken.

d Die alveoldre Hypoventilation und der unwirksame Husten steigern das
Risiko von ernsthaften Atemkomplikationen bei Infekten der Luftwege.




Um Atemkomplikationen friihzeitig zu erkennen, ist es notwendig, regelmapige
pneumologische Untersuchungen einzuplanen. Wahrend dieser Untersuchungen,
die ab dem 6. Lebensjahr durchgefiihrt werden sollten, werden gleichzeitig auch
instrumentelle Untersuchungen durchgefiinrt: die Spirometrie zur Messung der
forcierten Vitalkapazitat, der Husten-Spitzenfluss, die ndchtliche Pulsoxymetrie
und die nicht-invasive Messung der Kohlendioxid-Werte.

Solche grundlegenden Untersuchungen missen bei allen jungen Duchenne-
Patienten mindestens einmal im Jahr durchgefiihrt werden.

Husten-Spitzenfluss
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%< néchtliche Pulsoxymetrie

Sollten die instrumentellen und klinischen Untersuchungen eine Unterbeliiftung
der Lunge oder einen unwirksamen Hustenstop zeigen, ist es wichtig, die nicht-
invasive Beatmung und Techniken manuell assistierten Hustens (Recruitment-
Manover und Druck auf das Zwerchfell), sowie die mechanischen Hilfstechniken
(Hustenmaschine) einzusetzen.

Bei vermehrtem Bronchialsekret kann auch die Technik zur Mobilisierung des
Sekrets von den peripheren Gebieten zu den Hauptbronchien (Vibrationsmassage/
clupping) eingesetzt werden.

Andere grundlegende Mapnahmen sind Impfungen und der friihzeitige Einsatz von
Antibiotika bei Infekten der Atemwege.
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WELCHE UNTERSUCHUNG - WARUM?

@ SPIROMETRIE

Misst die forcierte Vitalkapazitat (Normalwert 80%
des vorausgesagten Wertes); dient dazu, die Stdrke
der Atemmuskulatur zu messen und die eventuelle
Husteninsuffizienz einzuschatzen.

@ HUSTEN-SPITZENFLUSS

Bewertet wird die Wirksamkeit des Hustens; liegt dieser
unter dem Grenzwert < 270 I/min; soll ein assistierter Husten
eingesetzt werden.

AB DEM 6.
LEBENSJAHR
1 Mal jahrlich;
ofters bei Verlust
der Gehfahigkeit
(2-3 Mal jéhrlich)

@ MESSUNG VON CO, TAGSUBER

Dient zur Beurteilung des Kohlendioxid-spiegels(C0,)-
Spiegels im Blut; Normalwert <45 mmHg; durch Messung des
end-tidalen CO, (EtCO,) oder durch kapillare Blutgasanalyse
(eine Untersuchung, die am Ohrldppchen durch
oberfldchliche Hautpunktur erfolgt).

@ NACHTLICHE ATEMUNTERSUCHUNGEN

Die ndchtliche Pulsoxymetrie ist die einfachste und
kostengiinstigste Untersuchung. Sollte sich diese als unklar
herausstellen, muss zusatzlich eine Polysomnographie und/
oder eine transkutane Kapnographie durchgefiihrt werden,
um den Anstieg des CO, - Spiegels aufzuzeigen.

Wenn die forcierte
Vitalkapazitat
unter 40-50% des
vorausgesagten
Wertes sinkt
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0o | OVESIEREEE TG unterstiitzt durch einen kontinuierlichen positiven
Atemwegsdruck die Eigenatmung des Patienten. Der Atemwegsdruck wird vom
einem Beatmungsgerdt (Ventilator) erzeugt und Gber eine Nasenmaske oder
Nasen-Mundmaske zum Patienten geleitet. Dies hilft, die Unterbeliiftung der Lunge,
die anfangs nur nachts und spater auch tagsiber auftreten kann, zu verbessern.

Ventilator

Maske zur nicht-invasiven Beatmung

RN EIRTDE) st eine Technik, die es dem jungen Patienten erlaubt,

die Quantitat der im Brustkorb enthaltenen Luft zu steigern. Ublicherweise wird
dazu ein Ambu-Beutel eingesetzt, der mit dem Patienten durch eine Mund und
Nase abdeckende Maske verbunden ist. Der junge Patient wird von einem Helfer
(Physiotherapeut oder Elternteil) insuffliert und muss zwischen einer Insufflation
und der darauffolgenden den Atem anhalten. 3 oder 4 aufeinanderfolgende
Insufflationen reichen aus, um den Thorax ausreichend zu erweitern. Diese Ubung ist
sowohl als jeden Tag durchzufiihrende "Atemgymnastik”, als auch zur Steigerung

der Husteneffizienz nitzlich.




Assistierter Hustenstop durch Thoraxkompression [l geEVARe I[N VL ivAly A

zu steigern:

d Die Hande werden flach, jeweils unter den letzten Rippen und auf dem
Brustkorb (bzw. beide Hande unter die letzten Rippen) aufgelegt.

d Der junge Patient wird gebeten zu husten.

d Mit beiden Handen wird ein Druck ausgeiibt: die Hand unter den letzten
Rippen muss einen Druck nach oben, in Richtung Kopf ausiiben; die Hand auf dem
Brustkorb dagegen muss einen Druck nach unten ausiben, in Richtung Bauch. Die
einzige Schwierigkeit besteht in der Einhaltung des Rhythmus von Hustenstof und
Druck.
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Vor dem assistierten Husten sollte idealerweise ein Lungenrekrutierungsmandver
durchgefiihrt werden. Die zwei Mandver zusammen erzeugen durch eine
kumulative Wirkung eine Verbesserung der Husteneffizienz.

{01 A le Kinder mit einer Duchenne-Diagnose sollten ab dem 5. Lebensjahr
GEGEN PNEUMOKOKKEN und jedes Jahr GEGEN GRIPPE GEIMPFT werden.

Assistierter Husten

AR R B3R (Hustenmaschine) ist ein Gerat, das zuerst einen Uber- (Insufflation),

dann einen Unterdruck (Aspiration) als Ersatz des Husten-Mechanismus erzeugt und
dadurch die Mobilisation von Bronchialsekret bewirkt. Das Gerdt ist dann anzuwenden,
wenn die Techniken des assistierten Hustens (Druck unter dem Zwerchfell und
Rekrutierung der Lungen) nicht ausreichen, um das Abhusten zu ermdglichen.
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Vor Anwendung des Cough-Assist-Gerdtes muss zusammen mit dem Vertrauensarzt
oder mit dem Therapeuten sichergestellt werden, dass der Patient kein Barotrauma,
Pneumothorax, bulldses Emphysem oder Mediastinalemphysem hat oder hatte.

Das Cough-Assist-Gerat muss durch Einstellung des Uber- und Unterdrucks requliert
werden.

Das Gerat kann automatisch oder manuell funktionieren. Wird die Hustenmaschine
auf Automatik eingestellt, miissen sowohl die Uberdruck-u. Unterdruckwerte, als
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auch die Insufflations-Aspirationszeit vorher eingestellt werden.

Regulierung des Gerates

Filter und Schlauch an das Gerdt anschliefen und vor Anbringung der Maske die
Druckwerte einstellen.

d Unterdruck und Uberdruck diirfen 40 cm H,0 nicht tiberschreiten.

d Die drei Drehkndpfe einstellen, die die Dauer (in Sek.) der Druckphasen regeln,
um regelmadpige Zyklen zu erhalten: 1-3 Sekunden fiir die Insufflation, 1-3 Sekunden
fiir die Aspiration, 0,5 -1 Sekunde Pause zwischen einem Zyklus und dem né@chsten.

d Die Maske an das Gesicht des jungen Patienten enganliegend anbringen und das
Cough-Assist-Gerat einschalten.

3 -5 Zyklen von Insufflation-Aspiration-Pause durchfiihren, dann eine Pause
von 2-3 Minuten einlegen, um Hyperventilation zu vermeiden.

Betreibt man die Hustenmaschine manuell, miissen die drei, die Zeiten requlierenden
Drehkndpfe nicht eigens eingestellt werden und man benutzt den manuellen Hebel,
um die oben erwdhnten 3-5 Zyklen von Insufflation-Aspiration-Pause durchzufiihren.
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Manueller Schalter

Schalter
manuell/automatisch

Regelung
Zyklendauer

Druckregelung

Flussregelung

Regelung des Insufflierungsdrucks

Das Hustengerdt kann auch zur Atemgymnastik eingesetzt werden, dann wird
nur die Lunge durch Uberdruck- Insufflation gebl&ht.
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ULIE LNy ERELE B helfen, das Bronchialsekret von den peripheren Bronchien

in die oberen Luftwege zu leiten. Sie werden ausgefiihrt, indem man mit der zur
Schale geformten Hand oder mit Hilfe einer Ventilationsmaske leicht den Brustkorb
abklopft. Eine wirksame Behandlung nimmt ungefdhr 15 Minuten (5 Minuten mit
dem Bauch nach oben, 5 Minuten auf der rechten Seite liegend und 5 Minuten
auf der linken Seite liegend) in Anspruch. Damit die Behandlung wirksam ist, ist
es wichtig, dass die jungen Patienten mit dem Kopf etwas tiefer liegen als mit den
Flissen (in der Darinageposition). Diese Behandlung, hilft das Sekret zu mobilisieren,
damit es dann leichter mit den Techniken des assistierten Hustens abgehustet
werden kann. Das Sekret muss unmittelbar nach der Vibrationsmassage entfernt
werden.
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