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DAS HYPOVENTILATIONSSYNDROM

Was ist das Hypoventilationssyndrom?

Das Undine-Syndrom oder auch das kongeni-
tale zentrale Hypoventilationssyndrom ist eine
seltene angeborene Erkrankung des zentralen
Nervensystems, bei der die normale autonome
Atmungskontrolle fehlt oder gestort ist. Diese
seltene Krankheit ist potenziell tédlich und un-
heilbar. Die Bezeichnung Undine-Syndrom geht
auf eine germanische Legende zuriick, in der
die Nymphe Undine einen Fluch iiber ihren un-
treuen, irdischen Mann legte, der ihm die au-
tonome Atmungskontrolle nahm, so dass erim
Schlaf starb.

Es handelt sich bei der Hypoventilation um
eine Stérung des Atemzentrums. Im Schlaf ist
die Steuerung beeintrachtigt, die eine schnel-
lere und tiefere Atmung einleiten soll, wenn der
Kohlendioxidgehalt iiber einen bestimmten
Wert steigt. Aufgrund der mangelnden Reak-
tion auf die erhdhten Werte steigt der Kohlen-
dioxidgehalt teilweise sehr hoch an. Auf3er-
dem flacht die Atmung im Schlaf ab. Daraus
resultieren im Blut eine Erniedrigung des Sau-
erstoffgehalts und eine Erhéhung
des Kohlendioxidgehalts.
Betroffene Kinder miissen zumin-
dest wahrend des Schlafes beat-
met werden. Die meisten Undine-
Kinder atmen wahrend des Wach-
zustandes oberfldchlich, aber weit-
gehend ausreichend. Etwa 25 %
der Undine-Kinder leiden zusatz-
lich an ,,Morbus Hirschsprung*, ei-
ner angeborenen Fehlbildung des
Darmes, selten an anderen zusatz-
lichen Erkrankungen (Augen, Hor-
stérungen, Gehirn, Krampfanfalle,
Herzrhythmusstérungen, Rechts-
herzinsuffizienz, etc.).

MITGLIEDER-INFORMATION 1/11

Ursachen

Seit 2003 ist bekannt, dass die Krankheit durch
eine Mutation im PHOX2B-Gen auf Chromosom
4 verursacht werden kann.

Behandlungsmaoglichkeiten

Etwa 17 % der Undine-Kinder atmen auch wdh-
rend des Wachzustandes nicht ausreichend, so
dass sie 24 Stunden am Tag beatmet werden
missen. Viele dieser Kinder sind mit einem
»Zwerchfell-Schrittmacher” versorgt oder wer-
den nichtinvasiv liber eine Maske beatmet und
sind dadurch mobil.

Mein Sohn Tim

Bei Tim ist das Hypoventilationssyndrom eine
von vielen Diagnosen. Tim ist seit seiner Ge-
burt bedingt durch einen Hirnschaden korper-
lich und geistig schwer behindert. Nach einer so
gut wie komplikationslosen Schwangerschaft
(ich hatte relativ viel Fruchtwasser), ging ich
in der 41. SSW mit Wehen ins Klinikum. Nach
langen kraftraubenden Stunden wurde Tim am

Tim Werner, etwa eine Stunde nach der Geburt
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10. Januar 2000 geboren. Errechnet war {ibri-
gens der 31. Dezember 1999, aber das erschien
Tim dann wohl doch zu stressig ...

Direkt nach der Geburt war Tim sehr hypoton,
schlapp, wollte nicht trinken ... drei Stunden
nach der Geburt erlitt er einen akuten Atemstill-
stand und musste daraufhin sofort reanimiert
und beatmet werden.

Er wurde seit seinem 3. Lebensjahrim Schlaf
maskenbeatmet und hat seit seinem 6. Ge-
burtstag ein Tracheostoma, iliber das er
nachts beatmet wird.
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Das Hypoventilationssyndrom wurde bei Tim
erstim Alter von 2 Jahren diagnostiziert. Zu die-
ser Zeit ging es Tim so schlecht, dass er fast nur
noch schlief, er hatte bereits Lungenhochdruck
und eine Rechtsherzvergrofierung.

Der behandelnde Oberarzt erklarte uns Eltern,
dass sich bei diesen Kindern der CO_-Gehaltim
Blut so stark anreichert, so dass unsere Kinder
sich selbst narkotisieren und dadurch fiirimmer
einfach einschlafen, also sterben. Zum Gliick
kam es bei Tim nicht soweit ...

Tim ist jetzt 10 Jahre alt und besucht im vierten
Jahr die Landesschule fiir Kérperbehinderte
Neubrandenburg im Schulteil zur individuellen
Lebensbewadltigung. Durch die geblockte Ka-
niile wird bei Tim sichergestellt, dass er nur
wenig aspiriert, was liber Jahre ein grof3es Pro-
blem fiir seine Lunge darstellte. AuBerdem kann
jede Menge Schleim direkt {iber die Kaniile ab-
gesaugt werden, da Tim nie den notigen Hu-
stenreflex hatte, um diesen selbst herauszu-
bringen.

Tim hat nach wie vor ein- bis zweimal jahrlich
schwere Pneumonien, aber sobald er sich wie-
der erholt hat, ist er ein freundlicher Junge, der
das Leben und die Menschen um sich herum
auf seine Weise liebt. Uber Mimik und Gestik
driickt Tim seine Gefiihle aus. Tim macht gern
Gerausche und befiihlt alles mit dem Mund.

Herzliche Griif3e aus Neubrandenburg
von Susann Werner
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