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Zusammenfassung

v

Eine Storung der Zwerchfellfunktion ist viel-
schichtig und kann alle Komponenten der Atem-
pumpe betreffen. Dabei erscheint insbesondere
die Diagnostik und Therapie der uni- und bilate-
ralen Zwerchfellparese schwierig.
Neuromuskuldre Erkrankungen, Verletzungen,
iatrogene Bedingungen, Tumorkompressionen,
aber auch infektiése oder inflammatorische Be-
dingungen konnen ebenso Griinde fiir eine
Zwerchfellparese sein wie die neuralgische Schul-
termyatrophie oder die idiopathische Zwerchfell-
parese.

Die Diagnostik umfasst zundchst die Anamnese,
die korperliche Untersuchung, die Blutgasanalyse,
die Lungenfunktion sowie die Diagnostik der
Grunderkrankung. Zusdtzlich stehen jedoch
heute auch spezifische Tests zur atemmuskuldren
Funktionsdiagnostik und bildgebende Verfahren
wie die Zwerchfellsonografie zur Verfiigung.
Therapeutisch sind primdr ein Atemmuskeltrai-
ning, die nicht-invasive Beatmung und die opera-
tive Zwerchfellraffung in selektierten Patienten-
gruppen etabliert.

Abstract

v

There are many reasons for an impairment of the
diaphragmatic function potentially affecting all
components of the respiratory pump. Particularly,
diagnosis and treatment of unilateral and bilater-
al phrenic nerve paralysis are challenging.
Neuromuscular disorders, trauma, iatrogenic con-
ditions, tumor compression, but also infectious
and inflammatory conditions in addition to neu-
ralgic amyotrophy and idiopathic phrenic nerve
paralysis are reasons for phrenic nerve paralysis.
Primarily, diagnostic procedures include the
anamnesis, physical examination, blood gas anal-
ysis, lung function testing and the diagnosis of the
underlying disease. In addition, specific respira-
tory muscle testing and respiratory imaging are
available today.

Current established treatment options include re-
spiratory muscle training, long-term non-invasive
ventilation and surgical diaphragm plication in
selected patients.

Lernziel

v

Die Leser sollen nach der Lektiire dieses CME-Ar-
tikels in der Lage sein, die grundsatzlichen Fakten
zur Pathophysiologie, Diagnostik und das verfiig-
bare Therapiespektrum bei gestérter Zwerchfell-
funktion zu beherrschen.

Einleitung

v

Das Zwerchfell (,,Quer-Pelle*) stellt das Kernstiick
der Atempumpe dar und ist der wesentliche Mus-
kel, der verantwortlich fiir die aktive Inspiration
ist. Das alt-griechische Wort Siappayua (Dia-
phragma) setzt sich aus dem Prafix di& und dem
Suffix gp&yua oder @payudg zusammen. Zwar
weist auch die alt-griechische Wortbedeutung
@p1)v, welche sich in der Namensgebung fiir den

Zwerchfell-versorgenden Nerven (Nervus phreni-
cus) findet, auf das Zwerchfell hin. In erster Linie
benennt dieses Wort allerdings den Geist und die
Seele, was darauf hinweist, dass die alten Grie-
chen in der Tat glaubten, dass als korperliches
Organ das Zwerchfell Sitz der Seele ist.

Zwerchfell - Semantik

Alt-Griechisch:

Sd@payna = Diaphragma

O01& = durch, zwischen

PPAYHX; PPay6g = Zaun, Mauer, Wand
@pnyv = 1. Verstand, Geist; 2. Zwerchfell

Deutscher Ursprung:
zwerch = quer: alt-deutsch
Fel (Fell) = Haut, Pelle: (indo- )germanisch
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Heute wird im allgemeinen Sprachgebrauch das
anatomische Herz als Sitz von Gefiihls- und See-
lenregungen bezeichnet. Man spricht von ,Her-
zensangelegenheiten®, ,sein Herz ausschiitten®,
,Herzenswunsch* und dhnlichem. Wie es zu die-

Tab.1 Ursachen einer diaphragmalen Dysfunktion.

ZNS Apoplex
Multiple Sklerose
Arnold-Chiari-Malformation

ser Kardiologisierung der Seelenbeschreibungen T\I,\jotoneumn Amyotrophe Lateralsklerose
kam, ist komplex und bleibt letztlich unklar. Es 2. Motoneuron Quadriplegie

soll aber an dieser Stelle die Urbedeutung des HWS-Affektion Poliomyelitis

Wortes ,Diaphragma“ deshalb Erwidhnung fin- Spinale Muskelatrophie

Syringomyelie

Nervus phrenicus Trauma
latrogen (Kardiochirurgie, Ablation u.a.)
Tumorkompression

den, um zu verdeutlichen, wie eng die mechani-
sche Atmung einerseits mit dem Lebendigsein im
physiologischen Sinne, andererseits aber auch
mit dem tibergeordneten Anteil des Seins verbun- B I R

den ist. Der Zwerchfellfunktion wird damit eine Neurogene Schultermyatrophie
fundamentale Funktion des menschlichen Lebens Charcot-Marie-Tooth
zugeschrieben. Entsprechend sind diaphragmale Critical lliness Polyneuropathie
Dysfunktionen von wesentlicher klinischer Be- Demyelisierende Polyneuropathie
deutung. Allerdings wird eine Zwerchfelldysfunk- Jelejptidiflig Pl i

tion nicht immer erkannt, und auch die weiter- NI S R
.. . . . . Endplatte Lambert-Eaton-Syndrom
fiihrende Diagnostik gestaltet sich oft schwierig. Botulismus

Auch die Therapie ist mitunter komplex und Medikamenten-toxisch

ebenso wie die Diagnostik an technische Voraus- ST e e
setzungen gekniipft. Der vorliegende Artikel be- Zwerchfell Muskeldystrophie
schaftigt sich daher mit den aktuellen diagnosti- Muskular Myositis (infektids, inflammatorisch, metabolisch)

schen und therapeutischen Méglichkeiten einer Medikamentds (Glukokortikoide und andere)

gestérten Zwerchfellfunktion. Sepsis
Ventilator Induced Diaphragmatic Dysfunction
Atemmechanisch Chronisch obstruktive Lungenerkrankung
Thoraxdeformitdten, -Instabilitat
Physiologie des Zwerchfells Adipositas
v Atemwegsobstruktionen

Fiir eine suffiziente Zwerchfellfunktion ist die be- Atemmuskulire Uberlastung

kannte kuppelférmige Konfiguration des Zwerch-
fells essenziell. Hier stehen die Muskelfasern, die
vom unteren Thorax zum Centrum tendineum
ziehen, in kranio-kaudaler Zugausrichtung. Dabei
liegen die Muskelfasern dem inneren Thorax eng
an, was als Appositionszone (zone of apposition)
bezeichnet wird [1].

Wie jeder Muskel kann auch das Zwerchfell in
Abhdngigkeit vom punctum fixum und punctum
mobile zwei verschiedene, entgegengesetzte
Muskelaktionen ausiiben. Fiir die muskelaktive
Inspiration der Ruheatmung wird der untere Rip-
penbogen durch die kranio-kaudale Zugrichtung
der Muskelfasern nach oben gehoben, was durch
die gelenkige Verwinkelung der Rippen an der
Brustwirbelsdule zu einer Volumenzunahme des
Thorax in alle Richtungen fiihrt [2]. Vorausset-
zung hierfiir ist, dass die Bauchmuskulatur als
Widerlager fungiert und damit das Zwerchfell in
seiner Kuppelform hdlt. Dies ist wiederum
Voraussetzung dafiir, dass die Muskelfasern auch
bei fortschreitender Inspiration in kranio-kauda-
ler Zugrichtung ausgerichtet sind und damit den
Thorax weiter heben kénnen. Auch wenn das
Zwerchfell bei der Inspiration tiefer tritt, resul-
tiert die Volumenzunahme des Thorax unter
Ruheatmung im Wesentlichen aus dem Heben
des unteren Rippenbogens. Formal betreibt damit
das Zwerchfell keine Bauchatmung, sondern viel
wesentlicher eine thorakale Atmung.
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ZNS=Zentrales Nervensystem; PNS = Peripheres Nervensystem

Pathophysiologie der gestérten
Zwerchfellfunktion

v

Einschrankungen einer suffizienten Zwerchfell-
funktion sind vielschichtig und mitunter kom-
plex. Sie kénnen durch Erkrankungen des Ner-
vensystems sowie der Muskulatur bedingt sein
(© Tab.1). Muskuldre Einschrankungen kénnen
sowohl die Muskulatur selbst betreffen als auch
durch atemmechanische Stérungen bedingt sein.
Nicht selten konnen mehrere Probleme gleichzei-
tig bei einem Krankheitsbild vorliegen. Als Bei-
spiel sei die COPD genannt: Zum einen bedingt
hierbei die diaphragmale Abflachung im Zuge
der pulmonalen Uberblihung ein Verstreichen
der Appositionszone und damit die Unfdhigkeit
der diaphragmalen Muskelfasern, den Thorax suf-
fizient zu heben [3]. Zum anderen ist bei einer
COPD bereits in frithen Krankheitsstadien auch
eine Zwerchfellmyopathie vorhanden [2].

Ursachen einer Zwerchfellparese

v

Eine Zwerchfellparese kann unilateral oder bilate-
ral auftreten und insbesondere bei beidseitiger
Lahmung mit erheblichen Symptomen einherge-
hen, vor allen Dingen mit Luftnot im Liegen [4].
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Wahrend die bilaterale Zwerchfellparese in der
Regel im Rahmen neuromuskuldrer Erkrankun-
gen auftritt, z.B. bei einem Guillain-Barré-Syn-
drom, ist die Genese der unilateralen Zwerchfell-
parese vielschichtig. Wohl reflektierte und aus
der Krankengeschichte ersichtliche Griinde um-
fassen Paresen nach Trauma, iatrogene Bedingun-
gen (z.B. nach Herzoperationen) oder die Tumor-
kompression [1]. Demgegeniiber bleiben viele
unilaterale Zwerchfellparesen unerkldrt und wer-
den entsprechend als idiopathisch klassifiziert.
Dennoch sollte jede Zwerchfellparese konsequent
abgeklart werden. Seltenere Griinde umfassen
beispielsweise eine Syringomyelie im Halsmark
oder infektionsassoziierte Paresen (© Tab.1). So
konnte eine einseitige Zwerchfellparese auch im
Rahmen einer Borreliose oder einer Echino-
kokkose nachgewiesen werden [5 - 6]. SchlieRlich
umfasst die Differenzialdiagnose auch das Krank-
heitsbild der sogenannten neuralgischen Schul-
termyatrophie (Parsonage-Turner-Syndrom),
welche einseitig, aber auch beidseitig auftreten
kann [7 - 9]. Die neuralgische Schultermyatrophie
ist eine Affektion der Nervenwurzeln der Schul-
termuskulatur inflammatorischer Genese letzt-
lich nicht geklirter Atiologie, wobei der Nervus
phrenicus mitbetroffen sein kann [10].
Typischerweise kommt es zundchst zu heftigen
Schmerzen im Bereich der Schulter, des Nackens
und des Arms. Konsekutiv folgt Stunden oder
Tage spdter dann eine atrophe Lihmung. Das
Krankheitsbild kann sehr variabel sein und kli-
nisch primdr mit einer Zwerchfellparese im Vor-
dergrund stehen. Eine Abgrenzung von einer
idiopathischen  Zwerchfellparese ist damit
schwierig und mitunter unmoglich. Eine Restitu-
tio (ad integrum) kann bei einer neuralgischen
Schultermyatrophie moglich sein, dauert aber
zum Teil bis zu zwei Jahre. Auch Paresen anderer
Genesen kénnen nach vielen Monaten Besserun-
gen zeigen, was bei der Therapieplanung zu be-
riicksichtigen ist, insbesondere wenn eine opera-
tive Therapie angezeigt ist [11].

Eine Zwerchfellparese kann unilateral oder bilateral
auftreten und insbesondere bei beidseitiger Lah-
mung mit erheblichen Symptomen einhergehen,
vor allen Dingen mit Luftnot im Liegen.

Diagnostik

v

Es ist zundchst darauf hinzuweisen, dass bei Erst-
diagnose einer Zwerchfellparese eine additive
neurologische Abklirung durch einen entspre-
chenden Facharzt obligat ist, um entsprechende
neurologische Krankheitsbilder (z.B. zervikaler
Bandscheibenvorfall, neuromuskuldre System-
erkrankung, neuralgische Schulteramyotrophie,
etc.) sicher ausschliefen bzw. gegebenenfalls ada-
quat behandeln zu kénnen. Die im Folgenden be-
schriebene Diagnostik beschrankt sich auf den

Bereich der Pneumologie - ggf. weiterfiihrende
neurologische Diagnostik (z.B. MRT, EMG, etc.)
ist nicht Gegenstand dieses Artikels.

Anamnese/korperliche Untersuchung

Diagnostisch wegweisend sind zundchst die be-
klagten Symptome eines Patienten mit Zwerch-
fellparese: Hdufig leiden die Patienten unter Be-
lastungsdyspnoe (teils erst bei stdrkerer korper-
licher Belastung). Flaches Liegen wird hdufig nicht
gut toleriert. Geradezu typisch sind Beschwerden
beim senkrechten Eintauchen des Kérpers in Was-
ser (sogenannter ,Immersions-Test*) [12-14]. Zu
beobachten sind zudem nicht selten eine Tachy-
pnoe, Zuhilfenahme der nicht diaphragmalen in-
spiratorischen Atemmuskeln (,,Atemhilfsmusku-
latur*) wie auch paradoxe Atemanstrengungen
inklusive einer Pendelatmung [12]. Im Falle des
Auftretens einer respiratorischen Insuffizienz
konnen hierfiir typische Symptome ebenfalls ma-
nifest werden (z.B. morgendliche Kopfschmerzen
bei Hyperkapnie, Zyanose bei Hypoxdmie).

Blutgasanalyse

Diese ist in Form einer kapilldren oder arteriellen
Messung obligat. Bei Patienten mit Zwerchfell-
parese finden sich teils Normalbefunde bis hin
zum Vorliegen einer behandlungsbediirftigen
hypoxischen und/oder hyperkapnischen respira-
torischen Insuffizienz.

Lungenfunktionsanalyse

Diese zeigt eine mehr oder minder stark ausge-
pragte restriktive Ventilationsstérung. Anzuraten
ist zudem die Durchfiihrung einer Spirometrie im
Sitzen im Vergleich zum Liegen (hier haufig deut-
liche Abnahme der Vitalkapazitit).

Zwerchfellparese flihrt zu einer restriktiven Venti-
lationsstérung.

Atemmuskelfunktionsdiagnostik

Hier unterscheidet man mitarbeitsabhdngige und
-unabhdngige Methoden, welche teils kombiniert
werden miissen, um eine konklusive Bewertung
vornehmen zu kénnen [15]. In der klinischen Pra-
xis haben sich die zumeist weniger komplexen
und nicht-invasiven mitarbeitsabhdngigen Ver-
fahren durchgesetzt - gleichwohl muss betont
werden, dass ein sicherer Nachweis einer einge-
schrankten Atemmuskelfunktion den Einsatz von
nicht mitarbeitsabhangigen Verfahren notwendig
macht [16-19]. Fiir entsprechende Details bzgl.
der einzelnen Verfahren sei an dieser Stelle auf
die Empfehlungen der Deutschen Atemwegsliga
zur Messung der Atemmuskelfunktion verwiesen
[12]. Die wichtigsten Testverfahren bei Patienten
mit Zwerchfellparese sind die Abschdtzung des
zentralen Atemantriebs via Mundverschlussdruck
0,1 Sekunden nach Inspirationsbeginn (Pg;), die
Bestimmung der globalen inspiratorischen Atem-
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muskelkraft anhand des maximalen inspiratori-
scher Mundverschlussdruckes (PImax) sowie die
Messung des nasalen ,,Sniff“-Druckes (SnPna) mit
hoherer Zwerchfellspezifitit im Vergleich zum
PImax [12].

|
Die wichtigsten Testverfahren bei Patienten mit
Zwerchfellparese sind zum einen die Abschdtzung
des zentralen Atemantriebs via Mundverschluss-
druck 0,1 Sekunden nach Inspirationsbeginn (Pg ;),
die Bestimmung der globalen inspiratorischen
Atemmuskelkraft anhand des maximalen inspira-
torischer Mundverschlussdruckes (PImax) sowie die
Messung des nasalen ,Sniff“-Druckes (SnPna) mit
hoherer Zwerchfellspezifitdt im Vergleich zum
Plmax.

Bildgebende Verfahren

Nicht selten wird der Verdacht auf eine mogliche
Zwerchfellparese anhand einer konventionellen
Rontgenthoraxaufnahme geduflert. Problema-
tisch hieran ist die Tatsache, dass hierbei keines-
falls auf die funktionellen Einschrdnkungen des
Patienten geschlossen werden kann. So gibt es
Patienten mit ausgeprdgtem radiologischem
Zwerchfellhochstand“ und teils fehlender klini-
scher Einschrankung. Andererseits kdnnen iiber-
raschend ,unspektakuldre* radiologische Befun-
de mit teils erheblichen klinischen Einschrankun-
gen einhergehen. Die Durchfiihrung einer funk-
tionellen Untersuchung in der Durchleuchtung
(,Hitzenberger-Schnupfversuch“: ruckartige In-
spiration durch die Nase bei geschlossenem
Mund: Das gesunde Hemidiaphragma tritt nach
kaudal, das paretische nach kranial, kann heute
aufgrund alternativer bildgebender Verfahren
ohne Strahlenbelastung (s.u.) und hdufig eben-
falls geringer Korrelation mit den klinischen Ein-
schrankungen des Patienten nicht mehr empfoh-
len werden. Bei klinischem Verdacht auf ein mog-
liches Malignom mit Schddigung des Nervus
phrenicus sollte einmalig eine Computertomo-
grafie des Thorax angefertigt werden.

Mit dem technischen Fortschritt gelangte in den
letzten Jahren ein weiteres bildgebendes Verfah-
ren in den Fokus: die Ultraschalluntersuchung
des Zwerchfells. Sie ist am Patientenbett verfiig-
bar, wenig komplex, nicht-invasiv, verwendet kei-
ne ionisierende Strahlung und ist zudem kosten-
effizient [12]. Im Wesentlichen kénnen hiermit
zwei wichtige Aufgaben vorgenommen werden:
1. Die Auslenkung des Zwerchfells links und
rechts ldsst sich quantifizieren und ,live“ beob-
achten - Werte <10 mm deuten auf eine Zwerch-
felldysfunktion hin [20]. Die © Abb.1 zeigt die
sonografische Messung der Zwerchfellexkursion
(gesunder Proband) [21].

|
Die Ultraschalluntersuchung des Zwerchfells ist
am Patientenbett verfligbar, wenig komplex, nicht-
invasiv, hoch informativ, verwendet keine Strahlung
und ist zudem kosteneffizient.

+ Abstand

2. Dariiber hinaus erlaubt die Zwerchfellsono-
grafie die (seitengetrennte) Bestimmung der
Zwerchfelldicke; Werte <2mm end-inspirato-
risch in der Appositionszone zeigen eine Atrophie
des Zwerchfells an [12]. Dieses Verfahren gewinnt
auch im Follow-up zunehmend an Bedeutung; er-
laubt es doch z.B. bei einer akuten Zwerchfell-
parese im Verlauf zu beurteilen, ob es zu einer zu-
nehmenden Atrophie des Zwerchfells (schlechte
Prognose bzgl. Spontanheilung) kommt [22]. In
© Abb.2 ist die sonografische Bestimmung der
Zwerchfelldicke illustriert (gesunder Proband)
[21].

Nicht-operative Therapieoptionen

v

Im Folgenden wird auf ,konservative* (i.e. nicht
operative) Therapieoptionen der Zwerchfell-
parese eingegangen. An dieser Stelle muss zu-
ndchst festgehalten werden, dass bei nicht weni-
gen Patienten mit der Diagnose einer Zwerchfell-
parese (insbesondere einer ,idiopathischen“) eine
Spontanheilung auftreten kann. Zuverldssige Da-
ten bzgl. der Prognose existieren bis dato nicht;
fest steht lediglich, dass mit zunehmender Dauer
einer Zwerchfellparese die Wahrscheinlichkeit
einer Spontanheilung abnimmt.

Spezifisches Atemmuskeltraining

Es ist moglich, mittels spezifischer Verfahren ein
inspiratorisches Atemmuskeltraining (IMT) bei
Patienten mit Zwerchfellparese durchzufiihren.
Essenziell ist vor Aufnahme eines IMT die Aufkla-
rung des Patienten, dass dieses Training nicht die
Funktion des paretischen Zwerchfells verbessern
kann, sondern iiber ein kompensatorisches Trai-

Fort- und Weiterbildung

Abb.1 Sonografisch ermittelte
Zwerchfellbeweglichkeit.
M-Mode wahrend Ruheatmung
im Liegen. Die Zwerchfellexkur-
sion (weile Linie: diaphragmale
Pleura) betragt =210 mm (i. e. kein
Hinweis auf diaphragmale Dys-
funktion). Anschallwinkel =70°
unmittelbar unterhalb des
Xiphoids (Schallfenster: Leber)
[21].

Abb.2 Sonografisch ermittelte
Zwerchfelldicke. Zweidimensio-
naler Echtzeitmodus mit end-ex-
spiratorischer Dicke des Zwerch-
fells rechts. Schallfenster: mitt-
lere Axillarlinie auf Hohe der
diaphragmalen Appositionszone.
Messpunkte: diaphragmale und
peritoneale Pleuralinie. Stern-
Markierung (*): Recessus costo-
diaphragmaticus [21].
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Neuromuskulare Erkankungen
mit v.a. symptomatischer
Atempumpschwache

bzw. VC<70% Soll

v

Tages-PaCO, 245 mmHg oder
Nacht-PaCO, = 50 mmHg oder
PT.CO,-Anderung > 10mmHg
oder rasche VGAbnahme

nein

Re-Evaluation
im Intervall

Eignung Effiziente L .
ja—»( zur ja—»( NIV ja—» ar;\lglf/elt'
NIV? moglich?
I I
nein i

A

Zustimmung zur ja— Invasive Beatmung
invasiven Beatmung?

nein

Palliativmedizinische
Betreuung

Abb.3 Therapiealgorithmus zur Einleitung einer nicht-invasiven Beatmung bei neuromusku-

ldren Erkrankungen [30].

% & Thieme &

ning der verbleibenden inspiratorischen Atem-
muskulatur eine funktionelle Verbesserung fiir
den Patienten herbeifiihren kann (wichtig: hierzu
rechnet bei einseitiger Zwerchfellparese auch das
kontralaterale Hemidiaphragma). Aktuell existie-
ren leider noch keine grofRen randomisierten Stu-
dien, welche die Wertigkeit von IMT bei Zwerch-
fellparese prospektiv untersucht haben. Es gibt
jedoch ermunternde Fallberichte sowie Hinweise
darauf, dass ein IMT z.B. bei Zwerchfellparese in-
folge einer operativen Schddigung des Nervus
phrenicus im Rahmen von herzchirurgischen Ein-
griffen eine Verbesserung der Atemmuskelfunk-
tion sowie eine Besserung einer respiratorischen
Insuffizienz bedingen kann [23-24]. In Anbe-
tracht der Tatsache, dass neben dem IMT die kon-
servativen Therapieoptionen bei Zwerchfellpare-
se duBerst limitiert sind, erscheint es nach Auffas-
sung der Autoren gerechtfertigt, bei Einwilligung
des Patienten ein IMT einzuleiten und bei klini-
schem Erfolg fortzufiihren. Von den verfiigharen
Methoden des IMT bieten sich bei Patienten mit
Zwerchfellparese prinzipiell alle 3 anerkannten
Methoden an: 1. Inspiratory Threshold Loading,
2. Kontrollierte Stenoseatmung, 3. Normokapni-
sche Hyperpnoe [12,25]. Aufgrund der erhebli-
chen Problematik der Kostenerstattung der Trai-
ningsgerdte seitens der Kostentrdger erscheint
ein pragmatisches Vorgehen mit Einleitung eines
Inspiratory Treshold Loading mit kostengiinstigen
Trainingsgerdten am zielfiihrendsten; hierbei hat
sich ein Protokoll, bestehend aus 7x2 Minuten
Trainingseinheiten mit progressivem Atemwegs-
widerstand, einmal pro Tag an 5-6 Tagen die
Woche zundchst iiber 8 Wochen bewdhrt [12,
25]. Bei gutem klinischem Ansprechen kann das
IMT nach dieser Zeit auf 3 Tage pro Woche redu-
ziert werden. Beziiglich weiterfiihrender Infor-
mationen zum IMT wird an dieser Stelle auf das
entsprechende State-of-the-Art Review verwie-
sen [25].

Zwerchfellschrittmacher

Zentrale Atemregulationsstorungen oder Riicken-
marksldsionen auf der Héhe CO bis C3 kdnnen
heute eine Indikation fiir eine elektrische
Zwerchfellstimulation darstellen, insbesondere
wenn es darum geht, eine Beatmungstherapie zu
umgehen. Voraussetzung fiir das Therapieverfah-
ren ist eine intakte Funktion sowohl der Nervi
phrenici als auch der Zwerchfellmuskulatur, so-
dass der Einsatzbereich insgesamt begrenzt
bleibt. Zwei verschiedene Moglichkeiten stehen
zur Verfiigung: die Phrenicus-Nerven-Stimula-
tion (PNS) nach mediastinaler Implantation der
Elektroden in den dritten/vierten Intercostalraum
erfolgt tiber die geschlossene Haut. Im Gegensatz
hierzu werden die Elektroden beim direkten dia-
phragmalen Pacing (DP) laparoskopisch auf das
Diaphragma angebracht und mit Kabeln verbun-
den, welche durch die Bauchdecke nach auflen
zur Stimulation genutzt werden [26,27].

Zentrale Atemregulationsstérungen oder Riicken-
marksldsionen kdnnen eine Indikation fir eine
elektrische Zwerchfellstimulation darstellen.
Grundvoraussetzung hierbei ist die intakte Funk-
tion der Nn. phrenici — ansonsten muss bei hyper-
kapnischer respiratorischer Insuffizienz auf die Be-
atmungstherapie zuriickgegriffen werden.

Langzeitsauerstofftherapie

Bei Vorliegen einer hypoxdmischen respiratori-
schen Insuffizienz (i.e. PaO, in Ruhe bzw. bei
Belastung <55mmHg) profitieren die Patienten
gemdfl den aktuellen Leitlinien der Deutschen
Gesellschaft fiir Pneumologie und Beatmungs-
medizin (DGP) e.V. von einer Langzeitsauerstoff-
therapie (LTOT=long-term oxygen treatment)
mit Behandlungsziel PaO, >60 mmHg, welche an
mindestens 16 von 24 Stunden pro Tag genutzt
werden sollte [28]. Allerdings sollte die Indikation
bei Zwerchfellparese mit Vorsicht geschehen, da
das Problem einer Hypoventilation damit nicht
verbessert werden und mitunter aggraviert wer-
den kann. Vor diesem Hintergrund sollte auch
eine ndchtliche Diagnostik erfolgen, um insbeson-
dere eine ndchtliche Hypoventilation mit Hyper-
kapnie auszuschlieBen. Grundsdtzlich muss bei
Vorliegen einer respiratorischen Insuffizienz im-
mer die Therapieindikation fiir eine nicht-inva-
sive Beatmung {iberpriift werden.

Nicht-invasive Beatmungstherapie

Die nicht-invasive Beatmung (NIV) stellt die pri-
madre Therapieoption bei Patienten mit respirato-
rischer Insuffizienz im Rahmen einer gestorten
Zwerchfellfunktion dar [29]. Die Indikationsstel-
lung erfolgt in Abhédngigkeit von Symptomen und
der Blutgasanalyse sowohl am Tag also auch in
der Nacht. Dabei sind die Indikationsparameter
abhdngig von der zugrunde liegenden Erkran-
kung. Hier hat die DGP ebenfalls detaillierte Leit-
linien formuliert zur Indikation und Durchfiih-
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rung einer Langzeitbeatmung im auf3erklinischen
Setting [30]. Entsprechend sei hier zur weiteren
Information auf die Ausfithrungen in der Leitlinie
verwiesen.

Wesentliche Symptome umfassen Luftnot und
subjektive Einschrankungen, bedingt durch die
schlafbezogenen Atemstérungen wie Tagesmii-
digkeit, Einschlafneigung, aber auch psychische
Verinderungen wie Angste, Depression und
Wesensverdnderungen [31]. Zudem miissen die
Symptome reflektiert werden, die durch die CO,-
assoziierte Vasodilatation entstehen kénnen, wie
morgendliche Kopfschmerzen und Odeme.
Patienten mit einer Zwerchfellparese gehdren
entsprechend der DGP-Leitlinie zu den neuro-
muskuldren Erkrankungen. Beispielhaft sei an
dieser Stelle der Algorithmus zur NIV-Indikation
bei neuromuskuldiren Erkrankungen gezeigt
© Abb.3.

Die nicht-invasive Beatmung (NIV) stellt die pri-
madre Therapieoption bei Patienten mit hyper-
kapnischer respiratorischer Insuffizienz im Rahmen
einer gestorten Zwerchfellfunktion dar.

Operative Therapieoptionen

v

Durch die Lihmung der Muskulatur kommt es zur
Atrophie und Ausdiinnung des Zwerchfells
(© Abb.4). Die daraus folgende Verlagerung der
intra-abdominellen Organe nach intrathorakal
beeintrdchtigt den Effekt der Inspiration durch
Anhebung der Rippen und Absenkung des gesun-
den Zwerchfells durch eine paradoxe Bewegung
des geldhmten Zwerchfells (© Abb.5). Die
Zwerchfelllihmung fiihrt zu Luftnot bei Belas-
tung, im Liegen und beim Beugen vorneiiber. Aus
diesen Beschwerden, die besonders bei Patienten
mit hohem BMI auftreten, ergibt sich die Indika-
tion zur Operation.

Das Prinzip der Operation besteht darin, das ge-
ldhmte Zwerchfell in Inspirationsstellung zu fixie-
ren. Hierzu wird iiber eine Thorakotomie, eine
chirurgische Thorakoskopie oder transabdomi-
nell das Zwerchfell verkiirzt. Aufgrund der sub-
diaphragmalen Adhdsionen im Bereich der Pars
affixa der Leber rechts und der Milz bzw. Kolon-
flexur links, halten wir eine offene Verkiirzung
durch Thorakotomie fiir das optimale Vorgehen.
Weiterhin platzieren wir ein nicht resorbierbares
Kunststoffnetz subdiaphragmal, um eine erneute
Dilatation des atrophen diaphragmalen Gewebes
im Langzeitverlauf zu vermeiden (© Abb.6).
Obwohl die Operation seit 1923 bekannt ist und
die einseitige Zwerchfellparese regelmafSig auf-
tritt (ohne dass belastbare epidemiologische Da-
ten vorliegen), berichten die thoraxchirurgischen
Kollegen selten {iber mehr als 20 Félle. Die publi-
zierten Studien ergeben durchgehend gute Ergeb-
nisse bei dem Vergleich der Messungen der Lun-

genfunktion und der Lebensqualitit vor und
nach der Operation bei 90% der Patienten (Litera-
turiibersicht in [32]). Die chirurgische Behand-
lung weist eine geringe Morbiditdt auf [32].

Abb.7 Réntgen-Thorax-Ubersicht vor a und nach b Zwerchfellraffung.

Abb.4 Intraoperative Aufnah-
me: Atrophie des Zwerchfells,
das makroskopisch lediglich wie
eine Faszie imponiert.

Abb.5 CT-Thorax im Liegen,
frontale Rekonstruktion:
Zwerchfellldhmung links,
beachte die Verlagerung des
Herzens und die Anhebung des
mittleren Anteils des Zwerch-
fells.

Abb.6 Intraoperative Aufnah-
me: Platzierung eines nicht re-
sorbierbaren Netzes subdia-
phragmal.
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Der klinische Effekt der Operation kann dadurch
erklart werden, dass die Verlagerung des Media-
stinums zur gesunden Seite hin aufgehoben wird.
Gleichzeitig wird die paradoxe Bewegung der
kranken Seite wahrend der Inspiration verhindert
(© Abb.7). Der Effekt bleibt im Gegensatz zu
funktionellen Eingriffen bei der COPD wie die
Volumenreduktion lebenslang bestehen.

|
Das Prinzip der operativen Zwerchfellraffung
besteht darin, das gelahmte Zwerchfell in Inspira-
tionsstellung zu fixieren.
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CME-Fragen

Zur Zwerchfellparese kommt es nicht bei

A Erkrankungen des ZNS.

B Erkrankungen des Riickenmarks.

C Erkrankungen der neuromuskuldren Endplatte.
D zentraler Schlafapnoe.

E Erkrankungen der Atmungsmuskulatur.

Welche diagnostische Verfahren sind unter anderen

zur weiteren Abklarung bei Verdacht auf eine Zwerchfell-

parese sinnvoll? (1 Antwort)

A EKG und starre Endoskopie

B Riickenmarkstimulationstest und gastrale
Druckbestimmung

C Peak-Flow-Bestimmung und MRT vom Thorax

D Hitzenberger Schnupfversuch und Polysomnografie

E Atemmuskelkraft-Bestimmung und Sonografie des
Zwerchfells

Zwerchfellschrittmacher kann indiziert sein bei
ventilatorischer Insuffizienz infolge

COPD

Obesitas Hypoventilation

Amyotropher Lateralsklerose

Schddigung des Riickenmarks zwischen CO-C3
Torsionsskoliose

moNw>

Der zentrale Atemantrieb wird abgeschatzt mittels
welchem der folgenden Messverfahren?

A PO.l

B PImax
C FEV,

D VC

E Sn Pna

Bei der Ultraschalldiagnostik des Zwerchfells wird zur
Ausmessung der Zwerchfelldicke der Schallkopf thorakal
an der folgenden Stelle angelegt:

A Processus xiphoideus

Medioclavicularlinie

Paravertebrallinie

Appositionszone

unterer Rippenbogen

moNnw

Eine eingeschrankte Zwerchfellfunktion liegt mit hoher
Wahrscheinlichkeit vor, wenn die Zwerchfelldicke end-
inspiratorisch folgenden Wert unterschreitet:

A 2mm

B 4mm
C 6mm
D 8mm
E 10mm

7

Fort- und Weiterbildung

Diagnostik und Therapie der
gestorten Zwerchfellfunktion

Welches der folgenden Verfahren ist anhand wissenschaft-
licher Studien als spezifisches Inspirationsmuskeltraining
anerkannt?

Positive Expiratory Pressure

Continous Positive Airway Pressure

Inspiratory Threshold Loading

Maximal Inspiration

Reduced Inspiratory Trigger

moNw>

Ein bewdhrtes und wissenschaftlich anerkanntes Therapie-
regime des spezifischen Inspirationsmuskeltrainings um-
fasst typischerweise einen Trainingsumfang/Sitzung von:
A 2-mal 5 Minuten

3-mal 4 Minuten

7-mal 2 Minuten

8-mal 2 Minuten

5-mal 4 Minuten

moNnw

Die Indikation zur Einleitung einer Langzeitsauerstoff-

therapie bei Zwerchfellparese

A besteht bei jeglicher Form der respiratorischen
Insuffizienz.

B ist einer nicht-invasiven Beatmung grundsatzlich
vorzuziehen.

C ist nur bei Kontraindikation zur operativen
Zwerchfellraffung indiziert.

D darf nur nach strenger Indikationsstellung unter
Monitoring des PaCO2 eingeleitet werden.

E besteht primdr bei beidseitiger Phrenikusparese mit
alveoldrer Hypoventilation.

Welche Aussage zu den folgenden Therapiemdglichkeiten

bei Zwerchfellparese ist richtig?

A Eine nicht-invasive Beatmung ist erst bei einem
PaCO, von >55mmHg am Tag indiziert.

B Eine operative Zwerchfellraffung kann bei uni-
lateraler Parese die Lungenfunktion und die Lebens-
qualitdt verbessern.

C Ein Atemmuskeltraining ist regelhaft unwirksam.

D Ein Zwerchfellschrittmacher kommt primar bei
Amyotropher Lateralsklerose in Betracht.

E Ein Therapieversuch mit anabolen Steroiden ist vor
einer operativen Zwerchfellraffung obligat.
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