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Zusammenfassung: Die Arnold-Chiari-Malformation
(ACM) wird in vier Typen von zerebello-medulliiren
Dysplasien unterteilt, von denen zwei Bedeutung fiir
die Anasthesie haben. In diesem Artikel wird ein
Uberblick der charakteristischen morphologischen
Verinderungen und der assoziierten klinischen
Symptome gegeben. Die neurochirurgische Therapie
der meist erwachsenen Patienten mit ACM Typ I und
der Kleinkinder und Siuglinge mit ACM Typ II, als der
ausgepriigteren Form, besteht heute in einer
Dekompression der hinteren Schiidelgrube kombiniert
mit einer zervikalen Laminektomie. Kardiale und
respiratorische autonome Neuropathien erhohen das
perioperative Risiko ebenso wie eine nicht erkannte
intrakranielle Hirndrucksteigerung. Das Risiko einer
erschwerten endotrachealen Intubation ist bedingt
durch haufig assoziierte knocherne Fehlbildungen der
oberen Halswirbelsiule sowie des kranio-zervikalen
Ubergangs. Bei Operationen von Patienten mit ACM
in anderen operativen Fachbereichen konnen auch
regionale Aniisthesieverfahren angewendet werden.
Darin eingeschlossen ist die Periduralaniisthesie, wenn
eine Allgemeinnarkose vermieden werden sollte.

Der osterreichische Pathologe Hans Chiari (1851-
1916) beschrieb 1891 in der "Deutschen Medi-
zinischen Wochenzeitschrift" in dem Artikel "Ueber
Veridnderungen des Kleinhirns infolge von Hydro-
cephalie des Grosshirns" erstmals vier verschiedene
Typen von zerebello-medulliren Dysplasien. Der
Virchow-Schiiler Julius A. Arnold veroffentlichte 1894
einen Artikel, in dem er eine Mi3bildung beschreibt,
die einem von Chiari beschriebenen Typ sehr dhnlich
war. Arnolds Beitrag zu dieser Thematik erscheint ins-
gesamt aber eher gering, so daf} einige Autoren, insbe-
sondere des angelsédchsischen Sprachraums, auf die
Erwédhnung Arnolds verzichten und nur von Chiari-
Malformationen sprechen (26). Aufgrund des im
deutschsprachigen Raum verbreiteten Gebrauchs der
Bezeichnung Arnold-Chiari-Malformation (ACM),
wird im weiteren Text dieser Terminus beibehalten.

Seit der Erstbeschreibung wurde die Definition der
Arnold-Chiari-Malformation héufig revidiert. Heute
unterschiedet man drei bis vier unabhingig voneinan-
der existierende Typen, die variable Ausprdagungen
einer Herniation der Kleinhirntonsillen und Medulla
oblongata unterhalb des Foramen magnum darstellen.

Chiari selbst und manche Autoren der neueren Zeit
verwenden den Begriff Arnold-Chiari-Malformation
Typ IV fiir eine cerebelldre Hypoplasie, einhergehend
mit Meningomyelocele (Tab. 1).

Tabelle 1: Formen der Arnold-Chiari-Malformation
(ACM)
Typ  Morphologie

| Kleinhirntonsillenherniation durch das Foramen
magnum, haufig Syringomyelie

Il Kaudalverlagerung von Kleinhirntonsillen,
inferioremn Wurm, Medulla oblongata, hdufig
"medullary kinking", Hydrozephalus

] Kleinhirnherniation durch das Foramen
magnum, Enzephalomeningozele

1\ Zerebell@re Dysplasie, Meningomyelozele

Formen der ACM und Klinik

Die ACM Typ I wird definiert als kaudale Dislokation
der Kleinhirntonsillen von mindestens drei bis fiinf
Millimeter unterhalb des Foramen magnum, hiufig
(bis zu 75%) assoziiert mit einer Syringomyelie
(Abb. 1) und knochernen Abnormalitdten (bis zu
50%) des kraniovertebralen Ubergangs, wie Block-
wirbelbildung oder basildirer Impression. Stdrkere
Auspriagungen einer Liquorobstruktion konnen gele-
gentlich auch zur Entwicklung eines Hydrocephalus
fiihren. Im Gegensatz zur ACM Typ 1I sind Medulla,
Hirnstamm und kaudale Hirnnerven primér nicht
betroffen (12, 51).

Die Atiologie der Erkrankung wird noch immer sehr
kontrovers diskutiert, eine neuere Theorie sieht eine
Unterentwicklung der knochernen hinteren Schédel-
grube bei normal entwickeltem Kleinhirn als Ursache
der Erkrankung an (30). Dies fiihrt im Laufe des
Lebens durch die permanente pulssynchrone Ex- und
Kontraktion des Gehirns zu einer Verdrdangung der
Kleinhirntonsillen nach kaudal, zu einer Einengung
der Liquorrdume um das Kleinhirn und schlief3lich zu

© And&sthesiologie & Intensivmedizin 2001, 42: 7-15
Blackwell Wissenschafts-Verlag GmbH.

o



Seite 7-15

22.10.2003 11:47 Uhr Seite 2

Klinische Andsthesie

3 3.0
OV 245%280
240 *5120s
Sag>Tra 4

W 1648
[ 775

Abbildung 1: Typisches MRT (Magnet-Resonanz-Tomo-
graphie)-Bild einer Arnold-Chiari-Malformation Typ I, mit
nach kaudal hernierten Kleinhirntonsillen und Syringo-
myelie in Hohe der Halswirbelkorper 3-7.

einem gestorten LiquorfluB am Foramen magnum.
Aktuell werden zwei Theorien beziiglich der Ent-
stehung der Syringomyelie diskutiert:

1) Durch die systolische Pulsdruckwelle des zerebra-
len Liquors werden die Kleinhirntonsillen bolzenartig
in das Foramen magnum gedréngt, und es kommt zur
Obstruktion des Subarachnoidalraumes an dieser
Stelle. Gleichzeitig kommt es dadurch zu einer Ver-
stirkung der Pulsdruckwelle im spinalen Subarach-
noidalraum, und Liquor wird durch bestehende peri-
vasculédre und interstitielle Rdume in den Zentralkanal
des Riickenmarkes gedriickt, wodurch dort
langsam eine Syrinx entsteht (36).

2) Der Mechanismus fiihrt zu einer Kompression des
zervikalen Myelons. Durch die Kontraktion des
Gehirns in der Diastole entsteht ein Unterdruck, der
das Riickenmark zentripetal auseinander zieht und
mit der Zeit tiber eine Erweiterung des Zentralkanals
zur Syringomyelie fiihrt.

Das Manifestationsalter liegt bei der ACM Typ Iin der
zweiten bis fiinften Lebensdekade. Jedoch fiihren héu-
figer angewendete bildgebende Verfahren wie die
Magnet-Resonanz-Tomographie zu einer verbesserten
und zunehmend fritheren Diagnosestellung. Die
Privalenz der Erkrankung betridgt etwa 8 pro 100.000
(12).

Die klinische Symptomatik geht meist mit Kopf-
schmerzen einher und 146t sich zudem in mehrere
Syndrome unterteilen (12), wobei die Haufigkeits-
angaben der einzelnen Studien sehr variabel sind. Mit
65% am héufigsten ist das zentromedulldre Syndrom
mit dem Leitsymptom der segmental begrenzten dis-
soziierten Empfindungsstorung (Verlust von Tempera-
tur- und Schmerzempfindung bei erhaltener Beriih-
rungs- und Lageempfindung) sowie segmentaler

Schwiche oder schlaffer Parese und gelegentlich
auch vegetativen Funktionsstorungen und spastischer
Parese der Extremitdten. Das Foramen-magnum-
Kompressions-Syndrom (22%) beinhaltet Ataxie, sen-
sorische Defizite, kaudale Hirnnervenlihmungen und
schweren Kopfschmerz. Ein zerebellares Syndrom fin-
det sich in etwa 11%, mit Ataxie, Nystagmus und
Dysarthrie.

Der natiirliche Krankheitsverlauf 1463t sich nur schwer
vorhersagen, da es hierzu nur zwei Fallberichte gibt.
Die Symptomatik kann fiir Jahre stabil bleiben mit
intermittierenden Phasen der Progredienz. Umstritten
sind Fille von spontaner Erholung (12).

Die ACM Typ II tritt im Siuglings- und Kindesalter
auf und ist eine schwere Anomalie mit Elongation und
kaudaler Verlagerung der Kleinhirntonsillen, des infe-
rioren Wurms, des vierten Ventrikels, Plexus choroide-
us und der Medulla oblongata. Die Verlagerung der
Strukturen in den Spinalkanal erreicht nicht selten die
Hohe des vierten zervikalen Wirbelkorpers, am zervi-
komedullaren Ubergang kann es durch Abknickung
zum sog. "medullary kinking" kommen. Praktisch
immer besteht eine Assoziation mit einer lumbalen
oder thorakalen Meningomyelozele oder in seltenen
Fillen nur mit einer Spina bifida occulta, hdufig kom-
biniert mit einem Hydrocephalus. Dies alles kann
unter anderem einhergehen mit fehlendem Septum
pelluzidum, Hypomyelinisierung des Kleinhirns und
kndchernen Fehlbildungen des kraniozervikalen
Ubergangs. (12, 51)

Als Ursache nimmt man heute eine primire Dysge-
nese des Hirnstamms und Zerebellums an (40, 52), die
Theorie der Uberdehnung des Riickenmarks ("tethe-
red cord"-Syndrom) durch die begleitende Meningo-
zele ist inzwischen verworfen.

Der Prolaps von Hirnanteilen fiihrt zur Kompression
des Hirnstammes und umgebender Strukturen und
daraus folgenden Druckatrophien und ischédmischen
Nekrosen (41, 53). Zwei altersabhidngige Symptome
konnen unterschieden werden. Sduglinge, insbesonde-
re Neugeborene, zeigen ab zwei Wochen nach der
Geburt einsetzende, rasch progrediente neurologische
Symptome einer schwerer Hirnstammkompression,
wie einen verminderten Schluckreflex mit Schluck-
beschwerden (69%), gehduften Aspirationen (40%),
Apnoephasen (58%) durch Alteration des Atem-
zentrums, Stridor (56%) durch Stimmbandlihmung
bei Affektion des motorischen Vaguskerns, Opisthoto-
nus und Tetraparese. (12)

Altere Kinder weisen eher abgeschwiichte Symptome
wie Synkopen, ("down-beat") Nystagmus, Lihmung
kaudaler Hirnnerven (Nn. abducens, vestibulococh-
learis, glossopharyngeus, vagus, accessorius), motori-
sche Schwiche, gelegentlich Spastik auf und zeigen
einen insgesamt milderen Krankheitsverlauf (18).

Da aber bei fast allen Kindern mit einer Meningo-
myelozele ein ventrikuldrer Shunt implantiert wird, ist
beim Auftreten dieser Symptome stets zuerst an eine
Shuntdysfunktion zu denken. Diese ist auszuschlieB3en,
bevor die Verdachtsdiagnose einer ACM Typ 1I gestellt
wird.
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Die ACM Typ III ist die schwerste, aber extrem selte-
ne Form der ACM. Sie ist definiert als Verlagerung von
Hinterhirnstrukturen mit Herniation des Kleinhirns
durch das Foramen magnum und begleitender hoher
cervikaler oder occipitaler Encephalomeningozele.
Dies macht Kinder mit diesem Krankheitsbild meist
nicht lebensfihig (51).

Als ACM Typ IV wird von manchen Autoren eine
cerebellire Hypoplasie kombiniert mit einer
Meningomyelozele bezeichnet (12).

Neurochirurgische operative Eingriffe

Uber die Indikation zur operativen Korrektur und
spezielle operative Techniken bei ACM Typ I und II
besteht kein Konsens. Gesichert scheint die Indikation
zur operativen Dekompression bei Funktionssto-
rungen des Hirnstamms oder von Zervikalnerven
sowie lebensbedrohlichen respiratorischen Kompli-
kationen (16). Eine prophylaktische Dekompression
bei asymptomatischen Patienten ist nicht indiziert.
Aufgrund der Tatsache, da3 die Erfolge besser sind,
wenn innerhalb von zwei Jahren nach dem Beginn von
Beschwerden operiert wird, sollten symptomatische
Patienten friihzeitig einer operativen Therapie zuge-
fihrt werden (39).

Die am hiufigsten durchgefiihrte Operation ist die
Dekompression der hinteren Schidelgrube (suboccipi-
tale Kranicktomie), kombiniert mit einer Duraer-
weiterungsplastik und oberer cervikaler Laminek-
tomie des ersten Wirbelkorperbogens (16, 17), wobei
die Patienten sowohl in Bauchlage als auch in sitzen-
der Position operiert werden konnen. Intraoperative
Ultraschalluntersuchungen konnen helfen, die genaue
Anatomie der Malformation und deren Ausdehnung
in den Zervikalkanal zu erkennen.

Uneinigkeit besteht iiber die Therapie einer Syringo-
myelie. In letzter Zeit postulieren die meisten
Autoren, dafl die Dekompression alleine ausreicht,
eine Riickbildung der Syrinx zu bewirken bzw. einen
Wachstumsstillstand zu erreichen und lehnen weitere
intradurale Eigriffe strikt ab (24, 36, 55). Von anderen
wird das Losen fibroser Adhésionen zwischen Dura,
Arachnoidea und Tonsillen gefordert sowie das
Eroffnen der Foraminae Luschka und Magendii bei
bestehender Occlusion (28, 35, 56). Immer hiufiger
abgeraten wird von einer Drainage der Syrinx durch
eine Syringostomie oder einen syringosubarachnoida-
len Shunt (56), was bis vor kurzem eine Standard-
therapie war. Ebenso abgeraten wird von syringopleu-
ralen Shunts bei Kindern (56) oder auch von Shunts
zwischen IV. Ventrikel und Subarachnoidalraum
(6, 28). Die Komplikationsraten, z.B. durch Riicken-
marksverletzungen oder Shunt-Dysfunktion, sind im
Vergleich zum Nutzen zu groB.

Der operative Verschluf3 einer assoziierten offenen
Meningomyelocele sollte innerhalb von 24 Stunden
post partum erfolgen. Eine Verbesserung der neurolo-
gischen Funktion 146t sich hierdurch zwar nicht
bewirken, jedoch wird die Rate postoperativer

Infektionen durch einen frithen Verschluf3 deutlich
gesenkt.

Der bei den meisten Neonaten mit ACM Typ 1I vor-
handene Hydrocephalus wird mit einem ventriculope-
ritonealen oder ventriculoatrialen Shunt versorgt. Bei
fortschreitender Krankheitssymptomatik sollte vor
einer eventuellen operativen Dekompression immer
die Funktion des Shunts gepriift werden. Durch eine
addquate Liquordrainage konnen Zeichen einer
beginnenden Hirnstammkompression komplett rever-
sibel sein.

Anasthesiologische Besonderheiten

Operative Therapie des Arnold-Chiari-Syndroms
Perioperative und damit anésthesiologisch relevante
Komplikation ergeben sich aus den vorbestehenden
klinischen Symptomen, den durchgefiihrten operati-
ven Eingriffen und einigen krankheitsspezifischen
Komplikationsmoglichkeiten.

Eine genaue neurologische Untersuchung sollte jeder
Narkose bei ACM-Patienten vorausgehen, um auf
besondere prd- und perioperative Komplikationen
vorbereitet zu sein. Wichtig erscheinen hier ein erhoh-
ter Hirndruck oder eine Kompression von Arealen des
Hirnstamms, welche eventuell nur in bestimmten
Situationen, wie z.B. durch Niesen, klinisch auffillig
werden konnen. Autonome Neuropathien koénnen
perioperativ zu kardialen und respiratorischen
Storungen fiihren. Kndcherne Verdnderungen insbe-
sondere der oberen Halswirbelsdule konnen die
endotracheale Intubation erschweren.

Auf eine medikamentdse Pramedikation sollte eventu-
ell ganz verzichtet oder sie sollte nur mit duBerster
Vorsicht unter anésthesiologischer Kontrolle ange-
wendet werden, da Félle von préoperativer Sedierung
mit konsekutivem akutem Atemstillstand beschrieben
wurden (37). Zentrale und obstruktive Apnoephasen
treten sowohl bei Kindern als auch bei Erwachsenen
mit ACM gelegentlich auf. Auch sind schwere Formen
eines Schlaf-Apnoe-Syndroms als Erstmanifestation
der ACM beschrieben (42). Diese sind bedingt durch
kleine Infarkte oder durch eine direkte Kompression
vom Atemzentrum im Bereich des Hirnstamms sowie
Funktionsstorungen der unteren Hirnnerven mit
Beeintrachtigung peripherer Chemorezeptoren, wo-
durch es zu einem verminderten Atemantrieb auf
Hypoxie oder Hyperkapnie kommen kann. Obwohl
gerade bei Erwachsenen Phasen der respiratorischen
Insuffizienz eher selten sind, konnen diese Stérungen
in Situationen mit erhohter Atemarbeit auftreten und
in der perioperativen Phase unter zusétzlicher
Sedierung zur respiratorischen Dekompensation
fiihren. Auch eine Obstruktion der oberen Luftwege
durch Lihmung der Stimmbinder kann sich durch
sedierende Medikamente akut verschlechtern, bis hin
zur notfallméBigen Intubation bei massivem Stridor.

Schluckschwierigkeiten und ein eingeschriankter
Schluckreflex durch Schiddigung von Hirnnerven ber-
gen nicht nur bei Sduglingen die Gefahr rezidivieren-
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der Aspiration. Hiufig bestehen dadurch schon préa-
operativ pulmonale Infektionen (27). Eine medika-
mentose Aspirationsprophylaxe mit H:-Rezep-
torantagonisten (Ranitidin, Cimetidin) und eventuell
prokinetisch wirkenden Substanzen (Metoclopramid)
konnte daher sinnvoller Bestandteil einer medika-
mentosen Pramedikation sein. Die praoperative Gabe
von Atropin oder Glykopyrronium (Robinul) vermin-
dert die Sekretion im Mund-Rachen Bereich, was
besonders bei gestortem Schluckreflex vorteilhaft
erscheint.

Die Durchgingigkeit eines bereits implantierten
Shunts sollte vor jedem operativen Eingriff sicherge-
stellt sein, besonders wenn die neurologischen
Symptome des Patienten zunehmen.

Knocherne Verdnderungen des oberen Halswirbel-
bereiches, die besonders beim ACM Typ II gehéuft
auftreten, bergen ein erhohtes Risiko fiir eine schwie-
rige Intubation. Ist diese von fritheren Intubations-
narkosen bekannt oder durch radiologisch diagnosti-
zierte anatomische Veridnderungen zu erwarten, sollte
eine bronchoskopische Intubation in Erwédgung gezo-
gen werden. Auch 1463t sich bei kooperativen Patienten
eine Wachintubation diskutieren.

Aufgrund der erhohten Aspirationsgefahr bei gastro-
intestinalem Reflux oder vermindertem Schluckreflex
sollte die Narkoseeinleitung als "Nicht-niichtern-Ein-
leitung" erfolgen. Bei bestehenden neuromuskulidren
Storungen wie Kontrakturen oder Paresen ist jedoch
die Gabe von Succinylcholin wegen der Gefahr einer
akuten Hyperkaliimie kontraindiziert. Hier bietet sich
moglicherweise die Verwendung von Rocuronium als
nicht-depolarisierendem Muskelrelaxanz mit sehr kur-
zer Anschlagszeit als Alternative an.

Eine erhohte Sensitivitit auf nichtdepolarisierende
Muskelrelaxantien konnte bei Patienten mit Syringo-
myelie nachgewiesen werden (8), was den vorsichtigen
Einsatz von Relaxantien unter neuromuskuldrem
Monitoring bei der weiteren Narkosefithrung
erfordert.

Eine starke Reklination des Kopfes bei der Intubation
sollte vermieden werden, da es hierdurch zu Kaudal-
verschiebungen des Hirnstammes mit akuter
Exazerbation der Kompressionssymptomatik kom-
men kann.

Ein weiteres wichtiges Kriterium fiir die Narkose-
fiihrung und Einleitung ist die Vermeidung einer
Erhohung des intrakraniellen Druckes. Auch wenn kli-
nisch oder radiologisch keine Zeichen einer Hirn-
drucksymptomatik oder eines Hydrocephalus festzu-
stellen sind, kann insbesondere bei einer Syringo-
myelie von einer relativen Erhohung des ICP ausge-
gangen werden (9). Ein Anstieg des Hirndrucks mit
daraus resultierender Hirnstammkompression, aus-
gelost durch eine hypertone Kreislaufreaktion,
Hyperkapnie oder hohe Konzentrationen volatiler
Anisthetika, ist denkbar. Wihrend der Einleitung soll-
te eine stabile Kreislaufsituation bestehen und die
Intubation des voll relaxierten Patienten so schonend
wie moglich erfolgen, um keinen Blutdruckanstieg
durch Husten oder Pressen auszuldsen. Als

Medikamente bieten sich hier Propofol, Thiopental
oder auch Etomidat an.

Um die Gefahr der intrakraniellen Druckerhéhung zu
umgehen, sollte bei Kindern auf eine "Masken-
einleitung" mit hohen inspiratorischen Gaskonzen-
trationen verzichtet werden. LaBt sich ein intravendser
Zugang nur unter grof3en Schwierigkeiten legen, bietet
sich noch die Alternative einer Narkoseeinleitung
durch rektal applizierte Barbiturate an, obwohl deren
Wirkung aufgrund der unsicheren Resorptions-
geschwindigkeit nur schlecht vorhersehbar ist.

Auf eine sichere Fixierung des Tubus sowie eine verse-
hentliche, einseitige endobronchiale Intubation durch
intraoperative Lagerung des Kopfes in extremer
Flexion ist zu achten.

Eine sorgfiltige Operationslagerung ist bei vorhande-
nen Muskelkontrakturen der Extremititen wichtig.
Besonders bei Sensibilitdtsstorungen besteht die
Gefahr von Lagerungsschdden auch schon beim
wachen Patienten.

Zur Aufrechterhaltung der Narkose erscheint die
"Totale intravendse Anisthesie" (TIVA) mit Propofol
und einem Opioid als die sicherste Technik (33).
Besteht keine Gefahr eines erhohten Hirndrucks,
kann auch eine balancierte Anisthesie angewendet
werden. Bei der Beatmung sollten paCO»-Werte von
35 mmHg nicht unterschritten werden.

Das intraoperative Monitoring beinhaltet neben EKG,
Pulsoxymetrie, Kapnometrie, Magensonde und
Temperatursonde die arterielle Blutdruckmessung
sowie einen zentralen Venenkatheter (ZVK). Die
Kontrolle der Urinausscheidung iiber einen Blasen-
katheter erscheint bei zusitzlich vorhandenen
Neuralrohrdefekten mit moglichen Blasenentlee-
rungsstorungen oder Funktionseinschriankungen der
Niere besonders wichtig.

Mehrfach beschrieben sind perioperative Phasen kar-
diovaskuldrer Instabilitit durch Beeintrdchtigung
autonomer Hirnstammzentren. Diese treten teilweise
spontan auf und sistieren meist nach operativer
Dekompression (23) oder aber werden durch intra-
operative mechanische Kompression ausgelost (49).
Solche intraoperativen Phasen der Instabilitdt mit
schwerer Hypotension und Arrhythmien konnen rela-
tiv therapieresistent gegeniiber kardiovaskuldr wirksa-
men Pharmaka oder Volumengabe sein.

Eine weitere intraoperative Gefahr stellen anatomi-
sche Fehlbildungen der vendsen Sinus bei ACM-
Patienten (38, 54) dar. Besonders der Sinus transversus
ist hdufig nach kaudal bis an den Rand des Foramen
magnum verlagert, was leicht zu intraoperativen
Verletzungen der Gefidfle und damit einhergehenden
groBeren akuten Blutverlusten fithren kann (49).

Die postoperative Uberwachung erfordert ein konti-
nuierliches Monitoring der respiratorischen und kar-
diovaskuldren Funktionen iiber einen Zeitraum von
bis zu mehreren Tagen, insbesondere bei einem erhoh-
ten Risiko durch prioperativ vorhandene progressive
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Erkrankungssymptomatik oder autonome Neuro-
pathien. Die Gefahr kreislaufinstabiler Phasen ist nach
einer operativen Dekompression des Hirnstammes
zwar sehr gering, jedoch kann es zu Einblutungen im
Operationsgebiet mit akut einsetzender neurologi-
scher Symptomatik kommen. Das Auftreten von
Apnoephasen und insbesondere schweren Formen
eines zentralen Schlaf-Apnoe-Syndroms ist hingegen
auch nach Entlastungsoperationen beschrieben (37,
42), wodurch die Notwendigkeit einer ausreichend
langen postoperativen Uberwachung nochmals ver-
deutlicht wird.

Eine fortbestehende Parese der Stimmbénder mit dro-
hender Obstruktion der Atemwege oder eine
Funktionsstérung des Schluckreflexes konnen eine
langere postoperative Intubation erforderlich machen.
Sind diese Storungen nicht reversibel, ist in seltenen
Fillen auch eine Tracheotomie indiziert.

Sollte bei persistierenden Schluckstorungen eine aus-
reichende Erndhrung nicht gewéhrleistet sein, muf
auch an die Anlage einer gastrointestinalen Sonde zur
enteralen Erndhrung gedacht werden.

Neurochirurgische Eingriffe in sitzender Position

Die Lagerung der Patienten zur operativen Therapie
des Arnold-Chiari-Syndroms erfolgt je nach Klinik in
unterschiedlichen Positionen. Trotz gravierender
Vorbehalte von anésthesiologischer Seite werden
Operationen im Bereich der hinteren Schédelgrube,
des kraniospinalen Ubergangs sowie der oberen
Halswirbelsdule vielfach in sitzender Position durchge-
fiihrt. In GroBbritannien und Irland reduzierte sich der
Anteil an Operationen der hinteren Schidelgrube in
sitzender Position von 53% im Jahr 1983 auf nur noch
20% im Jahr 1991 (7). Nach einer 1995 erhobenen
Umfrage in Deutschland (44) werden in 32,9% der
neurochirurgisch téitigen Kliniken diese Operationen
ausschlieBlich, in 22,8% sehr héufig in sitzender
Position durchgefiihrt, mit vergleichbaren Zahlen fiir
Operationen am kraniospinalen Ubergang.

Aus neurochirurgischer Sicht sprechen u.a. die verbes-
serte Exposition des Operationsfeldes sowie die
Reduktion von Blutverlust, Gewebstrauma, Hirndruck
und Hirnnervenschdden fiir diese Lagerung der
Patienten (48). Neben speziellen lagerungsbedingten
neurologischen Komplikationen und Alterationen der
systemischen und zerebralen Himodynamik steht aus
anésthesiologischer Sicht das Problem einer vendsen
(VLE) und paradox venosen Luftembolie (PVLE) als
Hauptkomplikation bei Operationen in sitzender
Position im Vordergrund. Je nach angewandter
Erkennungsmethode variieren die Angaben iiber die
Haiufigkeit einer VLE von 0,7 bis 73% (19). Unter
Einbeziehung aller verfiigbaren Diagnosetechniken
erscheint eine VLE-Inzidenz von 30% realistisch (13,
29). Die Haufigkeit einer PVLE wird mit etwa 10%
angegeben (14), wenn man von einem latent offenen
Foramen ovale bei 30% der Bevolkerung ausgeht (15).
Grundsitzlich kann eine Luftembolie bei Ercffnung
nicht kollabierender Venen (Vv. diploicae, epiploicae,
emissariae, Sinus durae matris) entstehen, wenn sich

das Operationsgebiet oberhalb des Herzens befindet.
Die Gefahr einer paradox venodsen Embolie besteht
bei Vorhandensein eines nur funktionell verschlosse-
nen Foramen ovale, wenn es zu einer Umkehr des
Druckgradienten zwischen den Vorhofen mit resultie-
rendem Rechts-links-Shunt kommt. Ursache hierfiir
kann ein erhohter pulmonalarterieller Druck bei einer
eingetretenen VLE (13), die alleinige Lagerung in sit-
zender Position (1) oder auch ein intraoperativ ange-
wandter PEEP (4) sein.

Abhingig von der Menge und der Geschwindigkeit
der eingetretenen Luft kommt es zur akuten
Rechtsherzbelastung mit daraus resultierender
Tachykardie, Arrhythmie, Abnahme des HZV und
arteriellen Blutdrucks. Die arterielle Sauerstoff-
sdttigung nimmt durch das gestorte Ventilations-
Perfusionsverhiltniss und ein zunehmendes Shunt-
volumen ab. Bei massiver Luftembolie kommt es
durch Schaumbildung im rechten Herzen zur mecha-
nischen Auswurfbehinderung bis zum Kreislauf-
stillstand. Eine Menge von ca. 140 ml aufgenommener
Luft wird bei Erwachsenen als lebensbedrohlich
beschrieben (40), wobei diese abhingig von der kar-
diopulmonalen Kompensationsfidhigkeit als sehr varia-
bel anzusehen ist.

Entscheidend fiir den Verlauf ist das frithzeitige
Erkennen schon kleiner Mengen Luft und das
Verhindern schwerwiegender Komplikationen durch
fortgesetzten Lufteintritt.

Die Verwendung von Lachgas bei der Narkosefiithrung
hat keinen FEinflufl auf die Héufigkeit einer VLE,
jedoch werden hamodynamische Auswirkungen durch
eine VergroBerung des Volumens potenziert (25).
Eine arterielle Luftembolie entsteht durch Eindringen
von Luft ins linke Herz, mit der Folge von moglichem
Linksherzversagen oder schwersten neurologischen
Ausfillen (13).

Als Goldstandard zur Diagnostik der Luftembolie gilt
die transosophageale Echokardiographie (3, 14, 50),
die eine direkte Visualisation der eingedrungenen Luft
erlaubt. Obwohl die Sensitivitit dieser Methode allen
anderen Verfahren iiberlegen erscheint (10), wird die
klinische Routineanwendung durch die hohen
Investitionskosten sowie die technisch relativ schwieri-
ge Durchfiihrbarkeit, welche die permanente
Anwesenheit eines erfahrenen Untersuchers erfor-
dert, erschwert. In Deutschland kam 1995 die TEE nur
in 3,8% aller Kliniken zum Einsatz (44).

Eine prikordial plazierte Dopplersonde bietet ein
weiteres sehr sensitives Verfahren, schon Mengen von
0,01ml Luft’/kg KG werden akustisch erkannt (9,19).
Bei nicht korrekt plazierter Sonde kénnen embolische
Ereignisse jedoch auch einem Nachweis entgehen.
Durch die Lage der Sonde im Osophagus kann die
Sensitivitit dieser Ultraschalltechnik moglicherweise
noch gesteigert werden (32).

Auch moderne Kapnometer deuten bereits ab einer
Menge von 0,5 bis 1ml Luft/kg KG (19) durch einen
plotzlichen Abfall des end-exspiratorischen CO: auf
eine stattgefundene Luftembolie hin.

Nach den von der DGAI 1995 veroffentlichen
Empfehlungen zum Monitoring bei neurochirurgi-
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schen Operationen in sitzender oder halbsitzender
Position (45) sind EKG, Pulsoxymetrie, zentraler
Venenkatheter und arterielle Druckmessung unspezi-
fische BasismaBnahmen, die erst die Spitsymptome
einer VLE erkennen lassen. Zusitzlich wird die
Kombination der Messung der endexpiratorischen
CO:-Konzentration entweder mit transosophagealer
Echokardiographie oder prikordialen Doppler-
Monitorings als obligat angesehen.

Empfohlen wird ebenfalls der praoperative Ausschlufl
eines offenen Foramen ovale, welcher bisher jedoch
nur in 34,6% der Kliniken (44) durchgefiihrt wird. Als
Standardmethode stehen hier die Echokardiographie
oder auch der Hyperoxie-PEEP-Test zur Verfiigung.

Aniisthesiologisches Vorgehen bei anderen chirurgi-
schen Interventionen

Aus anésthesiologischer Sicht miissen neurochirurgi-
sche Operationen unterschieden werden von operati-
ven Eingriffen anderer Fachbereiche bei Patienten mit
bekannter Arnold-Chiari-Malformation. Grundsitz-
lich gelten hier die gleichen Kriterien fiir eine Narkose
wie bei den neurochirurgischen Eingriffen, wie z.B. das
Risiko einer schwierigen Intubation, das erhohte
Aspirationsrisiko oder die Gefahr eines erhohten
intrakraniellen Drucks sowie der Hirnstammkom-
pression. Das bedeutet, auch hier ist eine genaue neu-
rologische Untersuchung Voraussetzung fiir jede Nar-
kose. Die Entscheidung iiber das geplante Narkose-
verfahren sollte interdisziplindr getroffen werden,
abhingig vom chirurgischen Eingriff, dem neurologi-
schen Status des Patienten und den in Frage kommen-
den anésthesiologischen Verfahren, das Einverstdnd-
nis und die Kooperation des Patienten immer voraus-
gesetzt.

Beziiglich des chirurgischen Verfahrens sollte mogli-
cherweise auf laparoskopische Eingriffe bei ACM-
Patienten verzichtet werden. Bedingt durch einen
Anstieg des intraabdominellen Drucks und des paCO:
wihrend eines Kapnoperitoneums, kann es zu einer
Zunahme des zerebralen Blutflusses sowie des intra-
zerebralen Drucks (46) kommen, mit der daraus resul-
tierenden Gefahr einer akuten neurologischen
Verschlechterung wihrend des Eingriffes.

Viele Operationen - z.B. im unfallchirurgischen oder
orthopidischen Bereich - lassen sich auch gut mit
anésthesiologischen Regionalverfahren durchfithren
und auf diese Weise das erhohte Risiko einer ITN
umgehen. Hier bieten sich besonders periphere
Nervenblockaden an, mit den unterschiedlichen
Techniken eines Plexus brachialis- oder Plexus lumbo-
sakralis-, einer Ischiadikus-Blockade oder eines Fuf3-
blocks sowie die gezielte selektive Blockade einzelner
peripherer Nerven, sofern keine anatomischen
Veridnderungen oder neurologischen Symptome gegen
diese Methoden sprechen.

Auch riickenmarksnahe Verfahren, wie eine Spinal-
oder Periduralanisthesie, die noch vor wenigen Jahren
aus mediko-legalen Griinden bei einer aktiven neuro-
logischen Erkrankung im allgemeinen abgelehnt wur-
den (43), stellen heute grundsitzlich keine absolute
Kontraindikation mehr dar (31).

Auf die Durchfithrung einer Spinalanisthesie sollte
jedoch allerdings bei Arnold-Chiari-Patienten verzich-
tet werden (11), da das Risiko, bei moglicherweise
nicht diagnostiziertem erhéhtem Hirndruck durch die
Durapunktion schwere cerebellire Einklemmsymp-
tome zu verursachen, zu grof} erscheint. Zudem wur-
den in mehreren Fallberichten erstmalig nach einer
Durapunktion auftretende Krankheitssymptome bei
vorher nicht diagnostizierter ACM beschrieben (2,22).
Auch das Legen eines Periduralkatheters (PDK) birgt
neben der immer bestehenden Gefahr der versehentli-
chen Duraperforation einige weitere Komplikationen.
Es konnte gezeigt werden, daf3 eine schnelle Injektion
oder die Injektion eines groBlen Volumens in den
Extraduralraum zu einer Erhohung des intrazerebra-
len Drucks (ICP) fithren kann (20), hervorgerufen
durch eine Kompression des Durasacks und eine
Flissigkeitsverschiebung in die intrakraniellen
Liquorrdume. Abhingig vom Ausgangsdruck steigt der
ICP linear an. Je hoher der initiale ICP, desto grofier
der intrakranielle Druckanstieg. Entscheidet man sich
fiir dieses Verfahren, darf deshalb das Aufspritzen des
PDK bei diesen Patienten nur sehr langsam iiber einen
Zeitraum von mindestens 30 Minuten und mit nur sehr
kleinen Bolusgaben (3-5 ml) erfolgen.

Abnorme anatomische Verhéltnisse der unteren
Wirbelsdule, bedingt durch eine Skoliose oder eine
Spina bifida, konnen eine riickenmarksnahe Punktion
zusitzlich erschweren.

Trotz dieser Schwierigkeiten und Gefahren bietet die
Periduralanésthesie bei Patienten, bei denen man aus
unterschiedlichen Griinden keine Intubationsnarkose
durchfiihren will, eine vertretbare Alternative.
Ebenso wie bei den neurochirurgischen Eigriffen ist
auf die Gefahr von Apnoephasen, ausgelost durch eine
zusétzliche Sedierung, bei allen Regionalverfahren
hohe Aufmerksamkeit zu lenken. Eine konsequente
postoperative Uberwachung der Patienten ist auch
hier obligat.

Eine besondere Situation stellt fiir den Anésthesisten
die schwangere Patientin mit bekannter Arnold-
Chiari-Malformation dar. Hier muf3 wiederum inter-
disziplindr mit allen beteiligten Fachbereichen {iber
die in Frage kommenden Entbindungsmoglichkeiten
entschieden werden. Aus neurologischer Sicht ist eine
Hirndruckerh6hung unter der Geburt und speziell in
der Austreibungsphase, bei moglicherweise vorbeste-
hender ICP-Erhohung, strikt zu vermeiden (21), insbe-
sondere bei bekannter Syringomyelie. Hieraus ergibt
sich meist die Indikation fiir eine elektive Sectio caes-
area (5,34), um keine Verschlechterung der neurologi-
schen Situation unter einer Spontangeburt zu riskie-
ren.

Die Wahl des geeigneten Narkoseverfahrens muf3 bei
diesen Patientinnen sehr sorgfiltig getroffen werden.
Das ohnehin bei der ACM erhohte Risiko einer
schwierigen Intubation und die Gefahr der Aspiration
sind bei Schwangeren noch um ein Vielfaches erhoht.
Hieraus ergibt sich eine relative Kontraindikation fiir
eine Intubationsnarkose. In mehreren Veroffent-
lichungen wurde die erfolgreiche Periduralanésthesie
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zur Durchfiihrung einer Sectio bei diesen Patientinnen
beschrieben. Vor dem Hintergrund einer zu hohen
Gefahrdung der Schwangeren und des Kindes ent-
scheiden sich einige Autoren (34, 47) gegen eine
Intubationsnarkose und fiir das Regionalverfahren,
mit den Vorteilen des geringsten Effektes auf den
cerebrospinalen Liquorflu und einer nur mifigen
Beeintrachtigung der respiratorischen Funktion.
Liegen keine schweren anatomischen Veridnderungen
der unteren Wirbelsdule vor, erscheint die
Periduralanésthesie trotz der schon beschriebenen
nicht unerheblichen Gefahren als geeignetes Ver-
fahren. Wichtig sind hier die genaue prdoperative
Einschédtzung der neurologischen Situation und das
extrem langsame und vorsichtige Aufspritzen des
PDK. Der Termin zur Entbindung sollte rechtzeitig
geplant und der PDK friihzeitig gelegt werden, um
einen durch starke Wehen ausgelosten Hirndruck-
anstieg strikt zu vermeiden. Eine strenge postoperati-
ve Uberwachung der respiratorischen und kardialen
Funktionen ist besonders bei Patientinnen mit
Syringomyelie, autonomer Neuropathie oder progre-
dienter Krankheitssymptomatik zu empfehlen.

Fazit

Von den vier beschriebenen Formen der Arnold-
Chiari-Malformation sind der Typ I und Typ II von
Relevanz fiir die Anisthesie. Sduglinge mit ACM Typ
IT zeigen héufig eine rasch progrediente neurologische
Symptomatik in den ersten Lebensmonaten mit
Schluckbeschwerden, Apnoephasen und Stimmband-
paresen, wodurch eine schnelle operative Dekom-
pression und hiufig eine Shuntanlage bei begleiten-
dem Hydrocephalus indiziert sind. Auch beim ACM
Typ I, der eher bei Erwachsenen auftritt, ist die
Dekompression die Therapie der Wahl sowohl fiir die
Hirnstammkompression als auch fiir eine begleitende
Syringomyelie.

Aus anésthesiologischer Sicht ist ein moglicherweise
latent bestehender erhohter Hirndruck bei der
Narkosefithrung zu beachten. Intubationsschwierig-
keiten, die bei knéchernen Verdnderungen des oberen
Halswirbelbereiches zu erwarten sind, erhdhen das
perioperative Risiko ebenso wie eine erhohte
Aspirationsgefahr durch Beeintrachtigung kaudaler
Hirnnerven. Die Gefahr einer respiratorischen
Dekompensation durch zentrale Apnoephasen oder
Stimmbandlahmungen ist auch nach einer operativen
Dekompression nicht vollig gebannt, so daf3 eine sorg-
filtige postoperative Uberwachung, besonders bei vor-
bestehenden autonomen Neuropathien, obligat
erscheint.

Die Entscheidung iiber das Narkoseverfahren bei
Eingriffen anderer operativer Bereiche muf} interdis-
ziplinér, unter Beriicksichtigung des neurologischen
Status des Patienten und mit dessen Zustimmung
erfolgen. Hier bieten sich auch Regionalverfahren an,
um das erhohte Risiko einer Intubationsnarkose zu
umgehen. Eingeschlossen ist auch die Peridural-
andsthesie, die bei speziellen Indikationen wie einer

Sectio caesarea in Betracht gezogen werden muf} trotz
der Gefahren, die durch eine versehentliche Duraper-
foration bei erhohtem Hirndruck drohen.

Summary: Arnold-Chiari malformation (ACM) descri-
bes four types of hindbrain abnormalities, of which
two are relevant for anaesthesia. A review of
characteristic morphological changes and typically
associated clinical symptoms is presented in this
article. Today, neurosurgical treatment of choice is
posterior fossa decompression combined with upper
cervical laminectomy performed on adults with ACM
type I and newborns or infants with the more pro-
nounced ACM type II. The specific perioperative risk
is increased by cardiac or respiratory autonomic neu-
ropathies, as well as the occurrence of undetected
raised intracranial pressure. Allied abnormalities of
the cranio-cervical junction and cervical vertebrae
bear the risk of difficult endotracheal intubation.
Surgery of ACM patients in other specialties may be
performed using different regional techniques, inclu-
ding epidural anaesthesia when the risk of general
anaesthesia needs to be avoided.

Key words:
Arnold-Chiari-Malformation;
Anaesthesia;

Neurosurgery.
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Regionalanasthesie der oberen Extremitat
1. Hallensisches Symposium mit Workshop

Termin: 2.3.-3.3.2001

Veranstalter:
Klinik fiir Anésthesiologie, Intensiv- und Not-
fallmedizin der Berufsgenossenschaftlichen
Kliniken Bergmannstrost, Institut fiir
Anatomie und Zellbiologie der MLU Halle-
Wittenberg

Veranstaltungsort:

2.3.01 — Horsaal der Berufsgenossenschaftlichen
Kliniken Bergmannstrost,
Merseburger Str. 165, 06112 Halle

3.3.01 - Institut fiir Anatomie und Zellbiologie der
MLU Halle-Wittenberg, Grofe Steinstr. 52,

06108 Halle
Teilnehmergebiihr:

Symposium am 2.3.01 160,00 DM
Workshop am 3.3.01 160,00 DM
Gebiihr fiir beide Tage 280,00 DM
fiir AiP’s mit AiP-Bescheinig. 80,00 DM
fiir Symposium u. Workshop

Gebiihr fiir beide Tage 120,00 DM

Voranmeldung erforderlich!

Fiir den Workshop am 3.3.01 ist die Teilnehmerzahl
auf max. 60 Personen beschriankt. Eine schriftliche
Voranmeldung (Bestétigung nach Eingang) ist deshalb
erforderlich. Die Bezahlung ist am Tagungsschalter als
Barzahlung oder per Scheck moglich.

Die Veranstaltung ist mit 15 Fortbildungspunkten
zertifiziert.

Tagungssekretariat:
Jana Franke
Tel.: 0345-132/6343
Fax: 0345-132/6344
E-mail: Jana.Franke@bergmannstrost.com
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