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KLINISCHE ANASTHESIE

Maligne Hyperthermie in der ambulanten

Anasthesiepraxis
= Ein Fallbericht -

Malignant hyperthermia in ambulatory anaesthetic surgery - a case report

U. Mickshoff, R. Stégbauer und C. Hermann

Abteilung fur And&sthesiologie und operative Intensivmedizin, Krankenhaus Bethanien, Moers

(Leiter: Dr. med. B. Steege)

Zusammenfassung: Wir berichten iiber den Verlauf
einer malignen Hyperthermie (MH) bei einem 18-
jihrigen Patienten im Rahmen einer ambulant durch-
gefiihrten Allgemeinanisthesie in einer chirurgischen
Praxis. Die auslosende Triggersubstanz war Sevoflu-
ran. Da der niedergelassene Anisthesist Dantrolen
nicht in der notigen Dosis bevorratet hatte, wurde der
Patient mit der unzureichend behandelten MH in
lebensbedrohlichem Zustand in die Klinik transpor-
tiert. Dank einer milden Verlaufsform der MH konnte
der Zustand des Patienten nach entsprechender
Dantrolengabe im Krankenhaus rasch stabilisiert wer-
den. Folgeschiiden traten nicht auf. Mit diesem Fall-
bericht wollen wir darauf hinweisen, dafl die Bereit-
stellung von Dantrolen in ausreichender Menge fiir
jede operative Einheit, in der Anésthesien mit MH-
Triggersubstanzen durchgefiihrt werden — auch in der
ambulanten Aniisthesiepraxis — unbedingt erforderlich
ist.

Einleitung

Die maligne Hyperthermie (MH) wurde 1960 von
Denborough und Lovell erstmalig als ein durch
Narkose ausgelostes, eigenstidndiges Krankheitsbild
beschrieben (2). 1975 konnte Harrison am Schweine-
modell die Wirksamkeit des Hydantoinderivates
Dantrolen in bezug auf Prophylaxe und Therapie der
MH nachweisen (5). Erst 1979 wurde Dantrolen als
intravenos applizierbares Medikament in die klinische
Praxis eingefiihrt und stellt auch heute noch die einzi-
ge pharmakologische Therapiemoglichkeit der MH
dar. Insbesondere die frithzeitige Diagnosestellung
und sofortige aggressive Therapie mit Dantrolen in
addquater Dosis sind maBgeblich fiir das Uberleben
einer MH. Fallberichte mit letalem Ausgang einer MH
zeigen, daf} Ursachen dafiir meist eine zu spéit gestell-
te Diagnose oder die zu spét eingeleitete Therapie dar-
stellen.

Kasuistik

Wir berichten iiber einen 18jidhrigen Patienten, der im
Rahmen einer ambulanten Allgemeinanisthesie in

einer chirurgischen Praxis (Metallentfernung am
Unterarm) eine MH entwickelte. Bei diesem Patienten
wurde durch den niedergelassenen Kollegen eine
unaufféllige Anamnese insbesondere in bezug auf
frithere Narkosen (Osteosynthese vor neun Monaten)
erhoben. Auch die Familienanamnese ergab keine
Hinweise auf Muskelerkrankungen oder Narkose-
zwischenfille. Einzige Auffilligkeit war eine Allergie
auf Aspirin.

Am Operationstag wurde die Narkose mit 200 mg
Propofol, 100 ug Remifentanil und 0,5 mg Atropin ein-
geleitet. Nach Einlage einer Larynxmaske wurde der
Patient mit Sauerstoff/Lachgas im Verhéltnis 1 : 1 und
1,8 Vol% Sevofluran endtidal beatmet. Nach 30-
miniitigem unauffilligem Narkoseverlauf fielen eine
stetig zunehmende Tachykardie bis maximal 145/min
sowie eine arterielle Hypotonie von 80/60 mmHg auf.
Darauf wurde mit Volumengabe und Akrinor reagiert.
Durch diese Ma3nahmen konnte der arterielle Blut-
druck angehoben werden, die Tachykardie persistierte
jedoch. FEinige Minuten spiter beobachtete der
Andisthesist einen kontinuierlichen Anstieg des endex-
spiratorischen pCO: auf maximal 62 mmHg sowie
einen Abfall der pulsoxymetrisch gemessenen Sauer-
stoffsattigung auf 89% trotz problemloser Beatmung.
Gleichzeitig wurden eine erhohte Korpertemperatur
des Patienten bis maximal 39,9° C und eine starke
Uberwirmung des Atemkalkes bemerkt. Zu diesem
Zeitpunkt — 50 Minuten nach Einleitung der Narkose
— wurde die Verdachtsdiagnose MH gestellt. Die
Sevofluranzufuhr wurde sofort gestoppt, die Narkose
mit Propofol und Remifentanil fortgefiihrt, Atemkalk
und Beatmungsschlduche wurden ausgetauscht. Der
Patient wurde orotracheal intubiert und mit einem
Atemminutenvolumen von 12 Litern (FiO: = 1) beat-
met. Der verantwortliche Anisthesist nahm Kontakt
mit unserer Klinik — dem der chirurgischen Praxis
nachstgelegenen Krankenhaus — auf und organisierte
die Verlegung. Die Operation konnte bis zum
Eintreffen des Rettungswagens beendet werden. Noch
in der Praxis wurde mit der Infusion von 20 mg
Dantrolen begonnen. 60 Minuten nach Auftreten der
ersten Symptome, bzw. 40 Minuten nach Diagnose-
stellung der MH, traf der Patient sediert und kontol-
liert beatmet auf unserer Intensivstation ein. Er war
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hypoton mit einem Blutdruck von 45/29 mmHg, tachy-
kard mit einer Herzfrequenz von 160/min, die Korper-
temperatur betrug 38,5° C. Unter Fortfithrung der
Hyperventilation mit einem Atemminutenvolumen
von 15 Litern (FiO: = 1) begannen wir unter massiver
Volumenzufuhr mit der Infusion von Dantrolen.
Darunter beobachteten wir das rasche Abklingen der
Symptome: die Herzfrequenz fiel innerhalb von 20
Minuten von 160/min auf 90/min, die Kérpertempera-
tur sank auf 38,2° C, und der Blutdruck stabilisierte
sich zunehmend. Nach einer Initialdosis von 2,5 mg/kg
KG sistierten die Symptome vollig. Die erste Blutgas-
analyse unter Dantrolenzufuhr zeigte eine milde respi-
ratorische Alkalose. Laborchemisch fanden wir ein
Serumkalium von 5,96 mval/l, eine Serumcreatin-
kinase (CK) von 133 U/l, einen Serummyoglobinwert
von 104 ng/ml, alle weiteren Parameter lagen im
Normbereich.

Nach Riicksprache iiber die MH-Hotline (Prof. Dr.
med. Schulte-Sasse, Klinik fiir Anésthesiologie und
operative Intensivmedizin, Klinikum Heilbronn
GmbH) erhohten wir die Dantroleninitialdosis auf ins-
gesamt 10 mg/kg KG und fithrten iiber 36 Stunden 6-
stiindlich 1 mg/kg KG Dantrolen zu. Unter dieser
Dosierung beobachteten wir kein Wiederauftreten der
MH-Symptomatik. Der bewufBtseinsklare Patient
konnte sechs Stunden nach Aufnahme bei stabilen
kardiopulmonalen Verhiltnissen extubiert werden.
Unter der prophylaktischen Repetition von Dantrolen
klagte er iiber Miidigkeit und leichte Ubelkeit; weitere
Nebenwirkungen beobachteten wir nicht. Nach 48
Stunden intensivmedizinischer Uberwachung wurde
der Patient auf die allgemeine Pflegestation verlegt
und am folgenden Tag nach Hause entlassen.

Wir erhoben nochmals eine Anamnese bei unserem
Patienten und dessen Familienangehorigen: Muskel-
erkrankungen seien keine bekannt; die Mutter habe
als einzige bisher vor vielen Jahren eine Narkose
erhalten, die unproblematisch verlaufen sei. Auf
gezieltes Befragen berichtete der Patient iiber rezidi-
vierende Myalgien, Muskelkrampfe und grippale
Beschwerden, insbesondere nach korperlicher Belas-
tung. Diese Angaben werteten wir als sogenannte MH-
Wachsymptome.

Wir nahmen Kontakt mit der Klinik auf, in der vor
neun Monaten die Unterarmosteosynthese durchge-
fiithrt worden war. Aus dem Anéisthesieprotokoll ging
hervor, daB3 bereits bei dieser Narkose, die mit
Succinylcholin eingeleitet wurde, eine Tachykardie bis
110/min und ein endexspiratorischer pCO:-Anstieg
auf 77 mmHg aufgefallen waren. Damals wurde jedoch
aufgrund der fehlenden Erwidrmung des CO:-Ab-
sorbers und des ausgebliebenen Temperaturanstieges
des Patienten die Verdachtsdiagnose MH verworfen.

Vor Entlassung wurden der Patient und auch seine
Familienangehorigen von uns ausfithrlich iiber die
Diagnose MH aufgeklidrt. Wir empfahlen die Durch-
fithrung einer spezifischen MH-Diagnostik, deren
Ergebnisse zum jetzigen Zeitpunkt noch ausstehen.
Dem Patienten wurde ein entsprechender Notfallpal3
ausgestellt.

Diskussion

Der hier dargestellte Fall zeigt eine eher milde, durch
Sevofluran ausgelosteVerlaufsform einer MH. Halo-
genierte Kohlenwasserstoffe zihlen neben den depola-
risierenden Muskelrelaxantien zu den klassischen
MH-Triggersubstanzen. Auch neue volatile Inhala-
tionsanésthetika wie Sevofluran sind davon nicht aus-
genommen (1,3,7,9).

Obwohl Sevofluran aufgrund seines giinstigen phar-
makologischen Profils eine bedeutende Rolle in der
ambulanten Andésthesiepraxis spielt, existieren nach
unserer Kenntnis bis heute keine Berichte iiber das
Auftreten einer MH in diesem Bereich.

Im Gegensatz zu den eindeutigen klinischen MH-
Zeichen bei unserem Patienten (ausgeprigte Sinus-
tachykardie, exzessive Erhohung des endexspiratori-
schen CO: und Anstieg der Korpertemperatur) fanden
wir einen nur minimalen Anstieg der CK auf 133 U/
Eine Erhohung des Serumlaktatwertes konnten wir
nicht feststellen. Beides konnte Ausdruck einer milden
MH-Verlaufsform sein, wie sie auch tierexperimentell
unter Sevofluran beschrieben wurde (12).

Die Therapie einer MH muf3 nach Stellen der
Verdachtsdiagnose unverziiglich eingeleitet werden.
Friihzeitiges Erkennen und "immediate aggressive
therapy" am Ort des Geschehens sind unerldBlich, um
den Patienten mit fulminanter MH retten zu kénnen
(10). Die TherapiemaBnahmen beinhalten den soforti-
gen Abbruch der Zufuhr der Triggersubstanz und eine
ca. 3 - 4fache Erhohung des Atemminutenvolumens.
Es sollte mit einer FiO: von 1 beatmet werden, norma-
le arterielle pCO:>- und pO.-Werte sind anzustreben.
Ebenfalls zu den Sofortmafnahmen zihlt die sofortige
Dantrolengabe am Ort des Auftretens. Nur durch
Dantrolen kann die intrazellulire Calciumkonzen-
tration gesenkt und damit der Pathomechanismus der
MH, némlich die erh6hte myoplasmatische Calcium-
konzentration und die dadurch bedingte Aktivierung
des kontraktilen Apparates, durchbrochen werden.
Die sofortige Schnellinfusion von Dantrolen in am
Erfolg orientierter Dosis stellt die einzige kausale
Therapie der MH dar.

Dies konnte im vorliegenden Fall eindrucksvoll beob-
achtet werden. Noch unter Dantroleninfusion stabili-
sierten sich die himodynamischen Parameter, und die
Korpertemperatur sank.

Unser Fallbericht beschreibt einen eher milden und
verzogerten Verlauf einer MH. Im Gegensatz dazu exi-
stieren Fallberichte, bei denen sich die Patienten inner-
halb kiirzester Zeit in einem lebensbedrohlichen
Zustand befanden (4, 5). Die Verlegung eines solchen
Patienten oder eine aufwendige Beschaffung von
Dantrolen kann einen todlichen Ausgang fiir den
Patienten bedeuten. Dantrolen muf3 deshalb in jedem
Operationstrakt in ausreichender Menge bereitgestellt
werden, so daf3 zu jeder Zeit, auch nachts und an Sonn-
und Feiertagen, im Fall einer MH die effektive und
lebensrettende Therapie unverziiglich eingeleitet wer-
den kann (11).
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Maligne Hyperthermie

Heutzutage werden zunehmend operative Eingriffe in
den ambulanten Praxisbereich verlagert, so dafl dort
auch verstdarkt Allgemeinanidsthesien durchgefiihrt
werden. Die Qualitdt - bezogen auf die notigen
Sicherheitsstandards - darf sich im ambulanten
Bereich natiirlich nicht vom Klinikstandard unter-
scheiden. Dies bedeutet, dal auch in der Praxis
Dantrolen in ausreichender Menge bereitgestellt wer-
den muB. Der Patient, der sich fiir einen ambulanten
operativen Eingriff entscheidet, muf3 sich auch auf
eine optimale Notfallversorgung verlassen konnen.

Dantrolen steht in jeweils 20 mg Flaschen Trocken-
substanz zur Verfiigung. Diese miissen mit jeweils
60 ml Wasser aufgelost werden. Fiir einen 70 kg schwe-
ren Patienten, der eine Initialdosis von 10 mg/kg KG
erhalten soll, bedeutet dies, da3 35 mal 60 ml aufgelost
und infundiert werden miissen. Dies ist ein sehr zeit-
aufwendiger Arbeitsvorgang, der nur mit Unterstiit-
zung von geschulten Pflegekrédften und weiteren
Arzten bewiltigt werden kann. AnliBlich des hier
beschriebenen Falles werden wir mit den niedergelas-
senen Kollegen in unserem Bezirk eine Kooperations-
strategie vereinbaren. In Zusammenarbeit mit dem an
der Klinik stationierten NEF wére es moglich, die nie-
dergelassenen Andésthesisten in der Praxis durch
Kollegen aus der Klinik zu unterstiitzen.

Fazit

Dantrolen muf3 in jeder operativen Einheit, in der
Anisthesien mit MH-Triggersubstanzen durchgefiihrt
werden, in ausreichender Menge bereitgestellt wer-
den. Dies gilt auch fiir die ambulante Praxis. Eine
gemeinsame Notfallstrategie zwischen niedergelasse-
nen Andsthesisten und Anisthesieabteilungen
benachbarter Kliniken scheint sinnvoll.

Summary: We would like to report about an incident of
MH while treating an 18 years old patient with an
ambulant general anaesthesia in a surgery. The
triggering substance was sevoflurane. As the treating
doctor was low on stock of dantrolen, the patient was
therefore admitted to hospital in a life-threatening
state. Due to the mild course of the MH the patient
recovered after being treated with dantrolene in our
hospital. Consequential damage did not occur.

This case shows the necessity to provide dantrolene to
all anaesthetic departments in a sufficient quantity -
including ambulant anaesthetic surgeries, too.
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