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Einleitung

Es gilt als gesichert, dass die maligne Hyperthermie (MH)
bei allen Menschenrassen und auch bei einigen Tierspezies
vorkommt und sich in jeder Altersstufe manifestieren kann.
Es sind beide Geschlechter betroffen, wobei eine Prädomi-
nanz des männlichen Geschlechts und von Kindern bzw.
Jugendlichen vermutet wird. Die Gesamtinzidenz MH-dis-
ponierter Patienten ist bis heute nicht genau bekannt. Die
Angaben über die Häufigkeit dieses Syndroms schwanken

zwischen 1:25 für Halothan-Succinylcholin-Narkosen bei
Kindern mit Strabismus [9] und 1:250000 für alle Alters-
gruppen und Anästhesieverfahren [5]. In Deutschland wurde
eine aktuelle Inzidenz der MH von 1:60000 errechnet [3]. Es
ist das Ziel dieser retrospektiven Erhebung bei allen sta-
tionär und ambulant tätigen Anästhesisten in Deutschland,
die Häufigkeit und Begleitumstände von MH-Verdachtsfäl-
len zu erfassen. Die Untersuchungsergebnisse sollen für den
Anästhesisten eine Hilfestellung sein, um das eigene peri-
operative Management der Patienten zu optimieren.
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Zusammenfassung: Die Erfassung der malignen Hyper-
thermie (MH) in Deutschland erfolgt wegen des Fehlens
eines nationalen Registers nicht vollständig. Daher wurde in
einer Erhebung untersucht, ob Verdachtsfälle und Begleit-
umstände der malignen Hyperthermie über einen Zeitraum
von fünf Jahren mit einem Fragebogen bei niedergelassenen
und stationär tätigen Anästhesisten erfasst werden können.
Die Auswertung der Fragebogen erfolgte deskriptiv. Der
Untersuchungsplan wurde von der zuständigen Ethik-Kom-
mission befürwortet.
Insgesamt wurden 1080 (Rücklaufquote 33%) Fragebogen
zurückgesandt, davon 560 (29%) aus dem ambulanten und
520 (40%) aus dem stationären Bereich. In 99 Fällen wurde
ein MH-Verdachtsfall angegeben, davon 26 Fälle aus dem
ambulanten und 73 Fälle aus dem stationären Bereich. In 41
Fällen wurde der Verdacht auf MH mit dem In-vitro-
Kontrakturtest (IVKT) abgeklärt, der bei 29 Patienten die
MH-Disposition bestätigte (MHS). Die klinischen Sympto-
me für den MH-Verdacht sind nicht unterschiedlich für
Patienten mit oder ohne positivem IVKT. Bei Patienten mit
MHS dominierten die CK-Erhöhung und die metabolische
Azidose. Die Erstmaßnahmen nach MH-Verdacht bestan-
den in Trigger-Elimination, Erhöhung des Atemminutenvo-
lumens und in Dantrolen-Infusion, aber weniger in einem
Gerätewechsel oder der Kühlung der Patienten.
Der Verdacht auf MH konnte bei Anästhesien mit Trigger-
substanzen im ambulanten und stationären Bereich auftre-
ten und in einem Teil der getesteten Patienten durch IVKT
bestätigt werden. Das dokumentierte Behandlungsergebnis
in dieser Erhebung lässt auf eine weitgehende Befolgung der
Leitlinien schließen. Für den lebensbedrohlichen Notfall
einer MH sollte eine standardisierte Handlungsprozedur
vorliegen und im Einzelfall befolgt werden.

Summary: Registration of malignant hyperthermia (MH)
cases in Germany is incomplete because of the lack of a

national registry. A survey of anaesthetists was therefore 
carried out to establish whether suspected cases of MH and
attendant circumstances over the last 5 years can be recorded
by means of a questionnaire.
The evaluation of the questionnaires was done by descriptive
data analysis. The survey protocol was approved by the
appropriate ethics committee.
A total of 1080 questionnaires (response rate 33%) were
completed and returned: 560 (29%) from centres, and 520
(40 %) from hospitals. Ninety-nine suspected cases of MH
were reported, 26 from centres and 73 from hospitals. In
vitro contracture testing (IVCT) was done in 41 patients, and
29 were found to be MH susceptible (MHS). Common 
clinical symptoms of suspected MH episodes are similar
regardless of IVCT status. In MHS patients, CK elevation
and metabolic acidosis predominated. Initial therapeutic
measures in suspected MH comprised discontinuation of
triggering agents, increased respiratory volume and infusion
of dantrolene – less frequently, equipment changing or 
cooling of the patient.
Patients with suspected MH after receiving anaesthesia with
known triggering agents were seen in both ambulatory surgi-
cal centres and hospitals, and confirmed by IVCT in a sub-
stantial proportion of these patients. The data recorded in
the questionnaires indicated a high level of compliance with
recent German guidelines for the treatment of MH. For the
diagnosis and treatment of such a life-threatening event as
MH, a standardised procedure should be available and
implemented in the individual case.
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Untersuchungsplan und Methoden

Im Rahmen dieser Erhebung wurde ein Fragebogen zur MH
an 2249 Anästhesisten in 1948 ambulanten Einrichtungen
und an 1460 Anästhesisten in 1285 stationären Einrich-
tungen versandt. Es wurde gebeten, den Fragebogen in
einem adressierten Freiumschlag mit der Angabe zurückzu-
senden, ob in den vergangenen fünf Jahren ein MH-Ver-
dachtsfall beobachtet wurde. Sofern ein MH-Verdachtsfall
beobachtet wurde, sollten weitere Angaben zu den näheren
Umständen des Verdachtsfalls, der Patientencharakteristik,
der verwendeten Triggersubstanzen, der Symptome und
Befunde sowie der Behandlungsmaßnahmen gemacht wer-
den.
Da es sich um eine retrospektive Datenerfassung handelt,
war eine Meldung von unerwünschten Ereignissen (UEs)
nicht erforderlich und sollte zur Vermeidung von Doppel-
meldungen unterlassen werden. Im begründeten Einzelfall
konnte eine UE-Meldung mit dem Meldebogen der Arznei-
mittelkommission oder des BfArM erfolgen.
Die Dokumentation eines Verdachtsfalls wurde mit @ 75,00
honoriert. Eine telefonische Nachfrage zur weiteren Ab-
klärung der Befunde war vorgesehen. Eine Beratung durch
die Ethik-Kommission der Landesärztekammer Baden-
Württemberg zu ethischen und rechtlichen Fragen erfolgte
vor Beginn dieser retrospektiven epidemiologischen Unter-
suchung.

Statistische Auswertung, Biometrie

Die Datenauswertung erfolgte durch deskriptive Datenana-
lyse [1]. Odd Ratios wurden mit dem Programm RevMan,
Version 4.2.1 berechnet [7].

Ergebnisse
Insgesamt wurden 1080 (Rücklaufquote 33%) der Frage-
bogen zurückgesandt, davon 560 (29%) aus dem ambulanten
und 520 (40%) aus dem stationären Bereich (Tab. 1). 17
Fragebogen konnten nicht zugestellt werden. Die Rück-
laufquote und die Meldung von MH-Verdachtsfällen war
regional ausgewogen (Abb. 1).
In 99 Fällen wurde ein MH-Verdachtsfall angegeben, davon
26 Fälle aus dem ambulanten und 73 Fälle aus dem sta-
tionären Bereich. 78 Patienten waren männlich, 21 weiblich.
Der Altersbereich betrug 2 Monate bis 65 Jahre (Tab. 2). In
41 Fällen wurde der Verdacht auf MH mit dem In-vitro-
Kontrakturtest (IVKT) abgeklärt, der bei 29 Patienten die
MH-Disposition bestätigte (MHS), bei 8 Patienten eine MH-
Disposition ausschloß (MHN) und bei 4 Patienten ohne
konklusives Ergebnis blieb (MHE).
Die Diagnose eines MH-Verdachtsfalles wurde bei 46
Patienten innerhalb von 15 Minuten, bei 28 Patienten inner-
halb von 60 Minuten und bei 22 Patienten später als eine
Stunde nach Anästhesiebeginn gestellt. Die zeitliche Dia-
gnosestellung war für Patienten mit (MHS) oder ohne
(MHN/MHE) MH-Disposition nicht unterschiedlich (χ2 =
2,60; p = 0,27).
Als klinische Symptome für den MH-Verdacht wurden häu-
fig Tachykardie und Hyperkapnie, nicht aber der Masseter-
spasmus genannt (Abb. 2). Die Häufigkeit dieser Symptome
ist nicht von der MH-Disposition abhängig. Bei Patienten

mit bestätigter MH-Disposition wurden häufiger eine CK-
Erhöhung und eine Azidose beobachtet (Abb. 3).
In 28% der Verdachtsfälle traten lebensbedrohliche Zeichen
– vornehmlich Hypoxie und Nierenversagen – auf. Die über-
wiegende Mehrzahl der Patienten hatte im weiteren Verlauf
keine Komplikationen, lediglich bei einem Patienten traten
Folgeschäden auf, und ein Patient mit positivem IVKT ver-
starb.
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Tabelle 1: Verteilung der Fragebogen und Antwortraten.

Tabelle 2: Demographische Daten der Patienten.

Abbildung 1: Regionale Rücklaufquote und Meldung von MH-
Verdachtsfällen.

Abbildung 2: Klinische Symptome für den MH-Verdacht.



Als Primärmaßnahmen wurden in der Mehrzahl der Fälle
die Zufuhr von Triggersubstanzen beendet, das Atemminu-
tenvolumen erhöht und Dantrolen infundiert. Eine Kühlung
oder ein Gerätewechsel wurden bei weniger als der Hälfte
der Patienten vorgenommen. Zu den weiteren Behandlungs-
maßnahmen zählten regelhaft wiederholte Kaliumbestim-
mungen und Blutgasanalysen sowie die Verlegung auf eine
Intensivstation. Schleifendiuretika wurden bei 27% und
Katecholamine bei 10% der Patienten benötigt. Noch immer
sind die unverzüglich vorhandenen Untersuchungsmöglich-
keiten im ambulanten Bereich geringer als im stationären
Bereich (Abb. 4).
Eine weitere telefonische Abklärung der Befunde war
schwierig, weil auch nach mehrfachen Versuchen lediglich 30
Anästhesisten erreicht werden konnten. In dieser Gruppe
zeigte sich, daß die Diagnosestellung schwierig war, aber die
Therapie einfach durchgeführt werden konnte und ein
Schulungsbedarf nicht als erforderlich erachtet wurde.
Lediglich eine Minderheit der Anästhesisten dokumentiert
den Verdachtsfall nach dem Kerndatensatz Anästhesie der
DGAI.
Für eine Reihe von Symptomen, Befunden und Maßnahmen
wurde das Chancenverhältnis für Patienten mit und ohne
MH-Disposition oder ohne IVKT berechnet. Diese Ergeb-
nisse sind in Abbildung 5 zusammengefaßt. In einer Sensi-
tivitätsanalyse wurde auch das Chancenverhältnis von Pa-
tienten mit und ohne MH-Disposition berechnet (Abb. 6).
Dabei ist das Ausmaß der Effekte vergleichbar, lediglich die
Konfidenzintervalle sind durch die geringere Fallzahl größer.

Diskussion
Für das Anschreiben aller niedergelassenen und stationär
tätigen Anästhesisten wurden Adresskarteien des Berufsver-
bands Deutscher Anästhesisten sowie des Deutschen Kran-
kenhaus Adressbuchs verwendet. Dem Schreiben wurde mit
dem Fragebogen ein frankierter und adressierter Rückum-
schlag beigefügt. Neben der Honorierung für die Dokumen-
tation eines Verdachtsfalls wurden keine weiteren Maßnah-
men zur Erhöhung der Rücklaufquote ergriffen. Unter die-
sen Voraussetzungen ist die Gesamtrücklaufquote mit 33%
zufriedenstellend und vergleichbar mit den anderen Unter-
suchungen [2].
Der Verdacht auf MH konnte bei Anästhesien mit Trigger-
substanzen im ambulanten und stationären Bereich auftre-
ten und in einem Teil der beobachteten Patienten durch
IVKT bestätigt werden. Die Erfassung der Begleitumstände
der vermuteten MH-Episode war mit dem Fragebogen mög-
lich. Es zeigte sich auch in dieser Untersuchung, dass die für
eine MH typischen klinischen Symptome nicht notwendiger-
weise mit einer MH-Disposition einhergehen müssen [8], der
IVKT war bei acht dieser Patienten negativ. Es ist wichtig,
bereits auf Verdacht mit der Dantrolen-Infusion zu begin-
nen. Daher ist nicht überraschend, dass sechs der acht Pa-
tienten eine Dantrolen-Infusion erhielten. Die Inanspruch-
nahme der telefonischen Auskunft eines MH-Zentrums oder
der Hotline für MH-Notfälle wird als hilfreich angesehen.
Für eine verlässliche Schätzung der Erkrankungshäufigkeit
war die Rücklaufquote unzureichend. Die prospektive Er-
fassung aller MH-Episoden und die Berechnung von
Inzidenzen erfordert einen erheblichen Studienaufwand, wie
etwa für schwere Hautreaktionen beschrieben [6], der in

einem weitergehenden Untersuchungsprotokoll realisiert
werden kann.
In der telefonischen Nachfrage konnten sich die erreichba-
ren Anästhesisten sehr lebhaft  an das Ereignis erinnern. Es
wurde konsistent vom hohen Arbeitsaufwand für die
Zubereitung der Dantrolen-Infusion berichtet. Nach der
Leitlinie zur Therapie der malignen Hyperthermie [4] ist
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Abbildung 3: Befunde und Symptome bei Patienten mit MH-Verdacht.

Abbildung 4: Untersuchungsmöglichkeiten im ambulanten und sta-
tionären Bereich.

Abbildung 5: Chancenverhältnis für Symptome, Befunde und Maß-
nahmen für Patienten mit (MHS) und ohne MH-Disposition oder ohne
IVKT.

Abbildung 6: Chancenverhältnis für Symptome, Befunde und Maß-
nahmen für Patienten mit (MHS) und ohne (MHN) MH-Disposition.



eine Bevorratung von mindestens 10 mg/kg Dantrolen not-
wendig. In dieser Stichprobe hatten 28 (33%) der Patienten
ein Körpergewicht von weniger als 24 kg, für sie ist die
Bevorratung einer 12er Packung ausreichend. Jedoch lag das
Körpergewicht bei 30 (35%) der Patienten über 72 kg, für
die eine Bevorratung von mehr als 3 x 12 Flaschen Dantro-
len erforderlich wäre.
Das dokumentierte Behandlungsergebnis in dieser Erhe-
bung lässt auf eine weitgehende Befolgung der Leitlinien
schließen. Für den lebensbedrohlichen Notfall einer MH
sollte eine standardisierte Handlungsprozedur vorliegen und
im Einzelfall befolgt werden. Die gilt insbesondere für die
konsequente Ausstellung eines Anästhesie-Ausweises für
Patienten mit auffälligem Narkoseverlauf.
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