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Zusammenfassung: Unter dem Oberbegriff

-Neuromuskulare Erkrankung“ fasst man eine
heterogene Gruppe von Krankheiten zusammen.
Allen gemeinsam ist eine Schwache der Skelett-
muskulatur. Die zugrunde liegenden Patho-
mechanismen jedoch sind hdchst unterschiedlich. Es
liegt in jedem Fall eine Stérung der neuromotori-
schen Einheit vor. Dabei kédnnen motorische Neu-
rone, periphere Nerven, die motorische Endplatte
oder die Muskelzellen betroffen sein. Als Ursache fin-
det man neben genetischen Defekten metabolische
Stérungen, entziindliche Reaktionen, autoimmunolo-
gische Vorgange oder paraneoplastische Syndrome.
Fir den Anasthesisten stellt die Gruppe der ,Neuro-
muskuldren Erkrankungen“ eine Herausforderung
dar. Zwar sind die Erkrankungen selten, sie haben
allerdings eine hohe Rate perioperativer Komplika-
tionen. Sie weisen neben der offensichtlichen
Schwéache der Skelettmuskulatur spezifische Mit-
beteiligungen anderer Organsysteme auf. Im Vor-
dergrund stehen dabei respiratorische und kardiale
Funktionsstérungen. Insbesondere die Wahl des
Muskelrelaxans, die Verwendung volatiler Anéas-
thetika oder die Durchflinrbarkeit von Regional-
anasthesien missen fir jede Erkrankung spezifisch
erdrtert werden.
Fir ein optimales anédsthesiologisches Management
ist es wichtig, die genaue Diagnose und den zugrun-
de liegenden Pathomechanismus zu kennen und zu
verstehen. Die simple Klassifikation als ,Neuro-
muskulare Erkrankung® ist irrefihrend und bei der
Wahl des anasthesiologischen Vorgehens wenig hilf-
reich.

Schliisselworter: Neuromuskulére Erkrankung -
Anésthesie — Anasthesiologisches Management -
Praoperative Evaluation.

Summary: The term “neuromuscular disorders”
comprises a heterogeneous group of diseases. A

feature common to all is wasting and weakness of
the skeletal muscle. However, the underlying patho-
mechanisms differ greatly. In every case there is a
dysfunction of the neuromotor system with possible
involvement of the motor neuron, peripheral nerves,
the motor endplate or the muscle cells. The underly-
ing cause may be a genetic defect, a metabolic
disturbance, inflammatory reactions, auto-
immunological processes or paraneoplastic syn-
dromes.

For the anaesthesiologist management of patients
with “neuromuscular disorders” represents a major
challenge. Although rare diseases they are associat-
ed with a high rate of perioperative complications. In
addition to the obvious weakness of the skeletal
muscle they also manifest specific involvement of
different organ systems. Most importantly, dysfunc-
tion of respiratory and cardiac systems must be eva-
luated. In particular the choice of muscle relaxant,
the application of volatile anaesthetics and the feasi-
bility of regional anaesthesia must be discussed on
an individual basis.

To optimise perioperative management of these
patients it is important to know the exact diagnosis
and to understand the underlying pathomechanism.
Classification simply as “neuromuscular disorder” is
misleading, and for the choice of anaesthetic proce-
dure unhelpful.

Keywords: Neuromuscular Disorder — Anaesthesia
— Anaesthetic Management - Preoperative
Evaluation.

1. Einflhrung

Unter dem Oberbegriff ,Neuromuskulare Erkran-
kung“ (NME) wird traditionell eine Vielzahl von
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Krankheiten unterschiedlichster Pathogenese zu-
sammengefasst, die jedoch alle ein dhnliches klini-
sches Erscheinungsbild aufweisen, na@mlich eine
Schwache der Skelettmuskulatur. Allen ,NME*" liegt
eine Stoérung der neuromotorischen Einheit zugrun-
de. Die Erkrankung kann motorische Neurone, peri-
phere Nerven, die motorische Endplatte oder
Muskelzellen betreffen ( ). Je nach zugrunde
liegender Ursache unterscheiden sich die Er-
krankungen durch Ort und Ausprégung der Muskel-
schwéche, Mitbeteiligung anderer Organe, Mani-
festationsalter, Progredienz und Gesamtprognose.
Die zugrunde liegenden Ursachen sind vielféltig.
Neben genetischen Defekten (Muskeldystrophie
Duchenne (DMD), Myotonia dystrophica, Charcot-

Marie-Tooth-Erkrankung (CMT)) basieren die Er-
krankungen auf ganz unterschiedlichen Atiologien,
wie Entzindungen (Guillan-Barre-Syndrom), autoim-
munologischen Reaktionen (Myasthenia gravis
(MG)), metabolischen Imbalanzen (Polyneuropathien)
oder paraneoplastischen Syndromen (Lambert-
Eaton-Syndrom (LES)). Der Beginn der spezifischen
Erkrankungen variiert sehr und reicht vom Neuge-
borenenalter bis ins mittlere Lebensalter. Ebenso
variiert auch eine Mitbeteiligung anderer Organe
auBerordentlich stark. Flr die Andsthesie von beson-
derer Bedeutung ist hierbei eine Mitbeteiligung des
Herzens, sei es nun als Stérung der Reizleitung oder
als Beeintrachtigung der Herzmuskelfunktion [1,2].
Dies kann sich klinisch als maligne Herzrhythmus-

Abb. 1:

Systematik der neuromuskuldren Erkrankungen in Bezug auf den anatomischen Ort der Schadigung.



stérung (Myotonia dystrophica, Friedreich-Ataxie)
oder als schwere Kardiomyopathie (DMD) prasentie-
ren. Eine gestdrte Funktion der Atmung findet sich
ebenfalls haufig [3]. So sind die Vitalkapazitat oft
reduziert und der HustenstoB insuffizient.

Des Weiteren finden sich Falle einer Mitbeteiligung
von einzelnen Hirnnerven (MG, Amyotrophe Lateral-
sklerose (ALS)) oder auch des gesamten autonomen
Nervensystems. In diesen Fallen kann unter Um-
standen ein erhdhtes Aspirationsrisiko bestehen, es
kann aber auch die normale Kreislaufreaktion insge-
samt beeintrdchtigt sein. Neben der motorischen
Entwicklungsverzdgerung findet man bei einigen
NME auch eine geistige Retardierung [4]. So weisen
etwa 20 % der DMD-Kinder einen 1Q kleiner 70 auf.
Insgesamt bleibt festzuhalten, dass es eine sehr
weite Spannbreite bei der Mitbeteiligung verschie-
denster Organe gibt. Die einzelnen Krankheitsbilder
zeigen mitunter eine groBe interindividuelle Vari-
abilitat, in Einzelfallen kann es sich um sehr kom-
plexe Syndrome handeln.

Fir den Anésthesisten stellt die Gruppe der neuro-
muskularen Erkrankungen in vielerlei Hinsicht eine
Herausforderung dar. Einerseits handelt es sich um
seltene Erkrankungen [5,6], mit denen der Anas-
thesist nur sporadisch zu tun hat. Andererseits
jedoch finden sich in der Literatur nach wie vor — lei-
der — nicht selten Berichte Uber schwerwiegende
Komplikationen im Rahmen einer Narkose bei die-
sem Patientenkollektiv [7-10]. Dabei reicht das
Spektrum der Komplikationen von hyperkalidmisch
induzierten Herzstillstdnden, Rhabdomyolysen mit
Nierenversagen, malignen Herzrhythmusstdrungen,
dekompensierter Herzinsuffizienz bis hin zur post-
operativen pulmonalen Insuffizienz. Dies macht ver-
standlich, dass nach wie vor bei Anasthesisten, die in
ihrer Routine selten oder nie mit diesen Krankheiten
konfrontiert werden, eine gewisse Unsicherheit und
vielleicht auch Unbehagen an den Tag tritt, wenn ein
Patient mit einer NME betreut werden muss.
Erschwerend kommt hinzu, dass bei einer groBen
Zahl von Patienten die erste Narkose vor Diagnose-
stellung der NME stattfindet [11,12].

Entscheidend fir eine Minimierung des Patienten-
risikos ist einmal eine exakte Diagnosestellung
(soweit moglich) und zum anderen — abhangig von
der Diagnose oder auch Verdachtsdiagnose - ein
krankheitsspezifisches anéasthesiologisches Vor-
gehen. Das heiB3t, es reicht nicht eine Diagnose wie
,das Kind leidet an einer NME“. Entscheidend ist
eine krankheitsspezifische préaoperative Evaluierung,
die moglichst die Kausalitdt der NME offenlegt.
Basierend auf einer solchen sorgféltigen Evaluierung,
kann das optimale perioperative Management ge-
wéhlt werden, welches im Einzelfall ganz unter-

schiedlich sein kann. Als Beispiel soll hier die Frage
der Verwendung von Succinylcholin (Suc) angefihrt
werden. Bei einigen NME wie DMD oder Myotonia
dystrophica ist die Gabe von Suc streng kontraindi-
ziert, wahrend es bei der MG beispielsweise eine
durchaus bewéhrte Alternative sein kann.
Wichtigstes Instrument der préoperativen Evalu-
ierung ist die Anamnese. Hierbei ist moglichst neben
der genauen Diagnose der Grad der korperlichen
Beeintrachtigung und eine Mitbeteiligung anderer
Organe zu eruieren. Von der Erstuntersuchung ab-
hangig sind gegebenenfalls weitere préoperative
diagnostische MaBnahmen [13]. Die Wahl des Anés-
thesieverfahrens richtet sich nach der spezifischen
Erkrankung.

Zur besseren Ubersicht wird im Folgenden dieses
Beitrages die Gruppe der NME unterteilt nach dem
Ort der primdren Storung in prdjunktionale, junktio-
nale und postjunktionale Erkrankungen. Es werden
die wichtigsten pathophysiologischen Veranderung-
en erldutert und ihre Bedeutung fir das anésthesio-
logische Management besprochen. Aufgrund der
groBen Zahl der NME ist es nicht mdglich, in dieser -
begrenzten — Ubersicht alle NME zu besprechen. Aus
den einzelnen Formenkreisen werden exemplarisch
die haufigsten und wichtigsten Erkrankungen ausge-
wahlt. Dabei wird auf einige zu den NME gehdérende
Stérungen wie Guillan-Barre-Syndrom, Multiple
Sklerose, Rickenmarksverletzungen, Glykogen-
speicherkrankheiten und andere nicht eingegangen.
Eine Ubersicht findet sich in der . Die
Maligne Hyperthermie (MH) ist an anderen Stellen
ausfuhrlich besprochen [14,15] und findet hier eben-
falls keine Beriicksichtigung.

2. Prajunktionale Stérungen

Prajunktionale Stérungen umfassen alle
Erkrankungen, die mit einer Denervierung der dazu-
gehorigen Muskulatur einhergehen. Dazu gehdren
organische Ursachen wie Erkrankungen der Moto-
neurone, der peripheren Nerven oder Rlickenmarks-
verletzungen genauso wie die funktionelle Dener-
vierung bei Immobilisation.

Die Denervierung fuhrt zu einer verminderten
Freisetzung von Acetylcholin (Ach) und zu strukturel-
len Veranderungen der motorischen Endplatte mit
charakteristischen Auswirkungen auf die neuromu-
skuldre Ubertragung. Die Clusterbildung der nikoti-
nergen Acetylcholinrezeptoren (nAchR) an der moto-
rischen Endplatte nimmt ab. Im Rahmen der Re-
generation kommt es zur extrajunktionalen Aus-
breitung der nAchR und zum Austausch der adulten
gegen die fetale Form. Die fetalen AchR sind zwar
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resistenter gegenliber Suc, aber ihre lonenleit-
fahigkeit ist hdher. Diese Konstellation fuhrt zusam-
men mit der durch die extrajunktionale Verbreitung
gestiegenen Anzahl an Rezeptoren zu einer massiven
Kaliumfreisetzung nach Gabe von Suc. Die resultie-
rende Hyperkalidmie flhrt zu Arrhythmien bis hin
zum Herzstillstand mit hoher Mortalitat. Das AusmaB
der Hyperkaliamie ist von der Masse der betroffenen
Muskulatur abhangig. Die Umbauvorgénge beginnen
in der Regel etwa 48 Stunden nach einer Dener-
vierung. Im Falle reversibler Ursachen halten sie bis
zu einem Jahr an [16-18].

2.1 Degeneration der Motoneurone

Zur Gruppe von Erkrankungen, bei denen es zu einer
Degeneration der Motoneurone kommt, gehdren im
Wesentlichen die amyothrophe Lateralsklerose (ALS)
und die spinale Muskelatrophie (SMA). Sie sind beide
durch Muskelschwéche und -schwund gekennzeich-
net. Dabei kommt es zum Untergang des ersten, des
zweiten oder beider motorischer Neurone und somit
zum Ausbleiben der Innervation der Muskulatur. Die
sensorischen Nerven sind dabei nicht betroffen. Das
andsthesiologische Management ist bei diesen
Erkrankungen gleich, wobei das Hauptproblem die
Frage der Muskelrelaxation und die Durchfiihrung
von Regionalanasthesien betrifft.

2.1.1 Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)

Die ALS ist eine degenerative Erkrankung der
Motoneurone des zentralen Nervensystems. Dabei
koénnen der motorische Kortex, der Hirnstamm und
die Vorderhornzellen des Riuckenmarkes betroffen
sein. Neben den sensorischen Nervenfasern sind
auch die extraokkuldren Augenmuskeln und die
sakrale parasympatische Innervation (Blasen- und
Darmsphinkter) ausgespart.

Die ALS ist eine Erkrankung des Erwachsenen. Der
Gipfel des Erkrankungsbeginns liegt zwischen dem
40. und 50. Lebensjahr, wobei eine familidre Ver-
erbung eher die Ausnahme ist. Die Diagnosestellung
erfolgt durch die klinische Untersuchung und eine
Elektromyographie (EMG). Dabei zeigen sich eine
Verminderung der motorischen Einheiten und eine
Erhéhung einzelner Muskelaktionspotentiale. Kii-
nisch ist die ALS durch Atrophie und Schwéche der
Muskulatur und das Auftreten von Muskelfaszi-
kulationen gekennzeichnet. Dabei sind zu Beginn der
Erkrankung oft nur einzelne Muskeln der Extre-
mitaten betroffen, im weiteren Verlauf aber kommt es
zu einer zunehmenden Generalisation. Friher oder
spater im Krankheitsverlauf werden auch die Hirn-
nerven befallen und es kommt zu einer Bul-
barsymptomatik. Dies zeigt sich in Sprach- und
Schluckstérungen.

Die ALS verlauft progressiv und fihrt in der Regel
zum Tod durch pulmonale Komplikationen, auch weil
diese Patienten einem erhoéhten Aspirationsrisiko
unterliegen [19].

2.1.2 Spinale Muskelatrophie (SMA)

Die SMA ist in der Regel eine autosomal rezessiv ver-
erbte Degeneration des zweiten motorischen
Neurons. Im Gegensatz zur ALS beginnt sie meist in
den ersten Lebensjahren und verlauft rasch progre-
dient. Die Schwéache und Atrophie betreffen zu Uber
90 % die proximale Muskulatur. Eine Mitbeteiligung
des Hirnstammes ist moglich und fuhrt vor allem zu
Schluckstorungen. Andere Organsysteme sind nicht
oder nur unwesentlich involviert. Die geistige
Leistungsfahigkeit ist nicht eingeschrankt. Die
Einteilung der SMA unterscheidet vier Formen, wel-
che sich in Erkrankungsbeginn, Schwere und
Auspragung unterscheiden. Darauf soll hier aber
nicht néher eingegangen werden [20].

2.1.3 Préaoperative Evaluation

Das Wissen Uber die Anasthesie bei ALS und SMA
bezieht sich auf nur wenige Einzelfallberichte. Ent-
scheidend fir das Risiko perioperativer Komplika-
tionen sind das AusmaB der Lungenfunktionsein-
schrankung und das Vorhandensein einer Bulbar-
symptomatik. Erstere sollte in Abhangigkeit von der
Klinik und dem Alter des Patienten durch die
Durchfuhrung einer Lungenfunktionspriifung objekti-
viert werden [3,13]. Bei schlechter Lungenfunktion
kann eine postoperative Nachbeatmung des Patien-
ten notwendig sein. Das Vorhandensein einer Bulbar-
symptomatik geht mit Schluckstérungen und erhdh-
tem Aspirationsrisiko einher.

2.1.4 Anasthesie

Far die Durchfuhrung der Narkose stehen alle gangi-
gen Medikamente und Verfahren zur Verfligung. So
kénnen sowohl eine Allgemeinanasthesie als auch
regionale Verfahren durchgefuhrt werden. Bei der
Allgemeinandsthesie kénnen neben einer totalen
intravendsen Anasthesie (TIVA) auch volatile
Anasthetika zur Anwendung kommen [21,22]. Ein
Zusammenhang mit der malignen Hyperthermie oder
einer erhdhten Inzidenz an Rhabdomyolysen oder
dhnlichen Komplikationen besteht nicht. In der
Literatur finden sich einige Fallberichte von problem-
losen rickenmarksnahen Regionalanasthesien
[23,24]. Eine Verschlechterung der Erkrankung wurde
in keinem Fall beobachtet. Es ist einzig darauf zu
achten, dass die Ho6he der Blockade die Atemhilfs-
muskulatur nach Mdéglichkeit ausspart.

Die Verwendung von Muskelrelaxantien muss diffe-
renziert betrachtet werden. Suc ist aufgrund der



bei Denervationen extrajunktionalen Ausbreitung
von AchR kontraindiziert, da es zu schweren Hyper-
kalidmien mit konsekutiven Herzstillstinden und
Todesféllen kommen kann [16,25]. Die Gabe von
NDMR ist moglich. Dabei ist sowohl fur die ALS als
auch fir die SMA eine verlangerte Wirkdauer
beschrieben [26]. Im Einzellfall sind die vorsichtige
Titration und die kontinuierliche Uberwachung der
neuromuskularen Blockade dringend zu empfehlen.
Die Antagonisierung mit Neostigmin als Cho-
linesteraseinhibitor (ChEl) ist ebenfalls erfolgreich
beschrieben [27].

2.1.5 Postoperatives Management

In der postoperativen Phase gilt die Aufmerksamkeit
der vollstédndigen Erholung der pulmonalen Funktion.
In Einzelfallen kann eine ldngere Beatmung notwen-
dig werden [28]. Von einer ambulanten Durchfiihrung
der Narkose ist abzuraten.

2.2 Periphere Neuropathien

Charakteristisch fiir die peripheren Neuropathien ist
ein Mischbild aus motorischen, sensiblen und vege-
tativen Symptomen. Die Neuropathien zeigen sich
meist distal und sind symmetrisch ausgepréagt.
Ursache der Schéadigung der Axone oder ihrer
Myelinisierung konnen Infektionen, Autoimmuner-
krankungen, erbliche Gendefekte oder auch Dia-
betes mellitus sein. Neben der oben erwahnten Pro-
blematik der Denervierung kommen bei diesen
Erkrankungen oft vegetative Dysregulationen vor.
Haufig findet man Magenentleerungsstérungen,
Herzrhythmusstérungen und Orthostase.
Anésthesiologisch besonders interessant ist auch
hier die Frage der Muskelrelaxation und der Durch-
fuhrbarkeit von Regionalandsthesien.

2.2.1 Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung (CMT)

Die CMT oder auch hereditare motorisch-sensible
Neuropathie bzw. peroneale Muskelatrophie ist die
haufigste vererbte Erkrankung des peripheren
Nervensystems. Sie umfasst eine heterogene Grup-
pe meist autosomal dominant vererbter, langsam
progredient verlaufender Neuropathien [29]. Sie
beginnen meist in der zweiten Lebensdekade und
zeigen eine symmetrische Schwéache der distalen
Beinmuskulatur. Im weiteren Verlauf kénnen auch die
Muskeln des Unterarmes und der Hand betroffen
sein. Typischerweise manifestiert sich die CMT am
Beginn mit einer Atrophie der Peronaeusmuskulatur.
Die Patienten haben atrophe Unterschenkel
(,Storchenbeine”) und zeigen einen Steppergang.
Eine Behinderung des Gehens steht im Vordergrund,
zumal es zusatzlich zur Atrophie der Muskulatur zu
einem Verlust der Sensibilitat und des Vibrations-

sinns kommt. Ublicherweise fehlen eine respiratori-
sche, kardiale und zentrale Beteiligung, obgleich ein
Befall der oberen Extremitat auf eine Komanifestation
im respiratorischen System hinweisen kann. Eine
Exazerbation wahrend der Schwangerschaft ist mog-
lich [30].

2.2.2 Friedreich-Ataxie

Die Friedreich-Ataxie ist der Prototyp progressiver
Ataxien. Es kommt zu einer Degeneration der langen
auf- und absteigenden Bahnen im RiUckenmark
inklusive einer Atrophie der Hinterhornganglien.
Weiter sind auch das Kleinhirn, periphere Nerven,
Herz und Kohlenhydratstoffwechsel betroffen. In der
Uberwiegenden Zahl der Falle findet sich ein autoso-
mal rezessiver Erbgang. Die Erkrankung beginnt zwi-
schen dem zehnten und 30. Lebensjahr. Das klini-
sche Bild ist gekennzeichnet durch Ataxie, Atrophie,
Schwéche und Spastik der Muskulatur. Hinzu kom-
men Dysarthrie, Nystagmus, eine hypertrophe
Kardiomyopathie, ein Diabetes mellitus [31] und
Herzrhythmusstérungen. Die Patienten entwickeln
einen HohlfuB und eine Kyphoskoliose; mehr als die
Hélfte wird bis zum 20. Lebensjahr rollstuhlpflichtig.
Limitierend fur die Lebenserwartung sind meistens
die kardialen Arrhythmien oder die Herzinsuffizienz
[32].

2.2.3 Préaoperative Evaluation

Die praoperative Evaluation folgt dem allgemein
Ublichen Vorgehen. Wichtig ist es, eine respiratori-
sche oder kardiale Mitbeteiligung zu eruieren.
Wahrend dies bei der CMT selten ist [33], tritt bei der
Friedreich-Ataxie haufig eine Kardiomyopathie auf
[1]. Bei diesen Patienten sind vor allem im fortge-
schrittenen Krankheitsstadium ein Elektrokardio-
gramm (EKG) und eine Echokardiographie erforder-
lich. Weiterhin ist eine genaue Dokumentation der
Neurologie, vor allem bei geplanter Regionalanasthe-
sie, aus forensischen Griinden sinnvoll.

2.2.4 Anasthesie

Die Durchfuihrung der Narkose kann als Allgemein-
oder Regionalanasthesie erfolgen. Sowohl fir
Patienten mit CMT als auch mit Friedreich-Ataxie
gibt es Fallbeispiele unkomplizierter zentraler und
peripherer Regionalandsthesien ohne Verschlechte-
rung der neurologischen Symptome [33-36].

Bei der Durchfilhrung einer Allgemeinanéasthesie sind
in der Literatur Erfahrungen mit volatilen und intrave-
nosen Andsthetika beschrieben [33,37,38]. Dabei ist
zu beachten, dass CMT-Patienten eine erhohte Sen-
sitivitat gegentber Thiopental aufweisen [39]. Die An-
wendung von Lachgas bei diesen Patienten sollte kr-
itisch diskutiert werden, da die theoretische M&g-



lichkeit der Verschlechterung der Polyneuropathie
besteht. Das Auftreten von Rhabdomyolysen oder
MH-ahnlichen Symptomen ist nicht beschrieben.
Die Gabe von Suc ist kontraindiziert, da es abhangig
vom AusmaB der beteiligten Muskeln zu mehr oder
weniger schweren Hyperkalidmien kommen kann.
Die Wirkung von NDMR ist mit Normalkollektiven
vergleichbar, wobei verlangerte Wirkdauern im
Einzelfall nicht ausgeschlossen werden k&nnen
[38,40]. Die Frage der Antagonisierung der neuro-
muskularen Blockade (NMB) mit ChEl kann nicht
abschlieBend beantwortet werden. Im Zweifel sollte
der Nachbeatmung Vorrang gegeben werden.
Generell besteht bei den Patienten mit CMT ein
erhdhtes Risiko fur Drucklédsionen, so dass die intra-
operative Lagerung besonders sorgfaltig erfolgen
muss [41].

2.2.5 Postoperatives Management

Im postoperativen Management sind neben den
Ublichen Kriterien die respiratorische und kardiale
Funktion ausschlaggebend. Vor allem Patienten mit
Friedreich-Ataxie bedirfen in Abhangigkeit von der
kardialen Funktionsstérung moglicherweise einer
intensivmedizinischen Uberwachung. Bei CMT-
Patienten ist eine ambulante Behandlung meist
durchfihrbar, wahrend dies bei Patienten mit
Friedreich-Ataxie abhangig vom Ausmal der kardia-
len Beteiligung eher die Ausnahme sein wird.

3. Junktionale Stérungen

Bei der Gruppe der junktionalen Stérungen handelt
es sich um Erkrankungen, bei denen eine Stérung
der neuromuskuldren Ubertragung vorliegt. Zu den
bekanntesten zahlen die Myasthenia gravis (MG) und
das Lambert-Eaton-Syndrom (LES). Andere angebo-
rene oder erworbene myasthenische Syndrome sind
sehr selten und werden im Weiteren nicht n&her
behandelt. Gemeinsames Merkmal ist die Muskel-
schwache und eine stark erhdhte Empfindlichkeit
gegentber Muskelrelaxantien. Dabei kann es bei die-
sen Patienten auch durch eine Vielzahl anderer
Medikamente zur akuten Dekompensation der
Erkrankung kommen. Zu diesen Medikamenten z&h-
len z. B. Aminoglykoside, Makrolide, f-Laktame, jod-
haltige Kontrastmittel, Kalziumkanalblocker,
p-Blocker, Lidocain und Phenytoin, da sie alle die
synaptische Ubertragung an der motorischen
Endplatte modulieren kénnen [42].

3.1 Myasthenia gravis (MG)

Patienten mit MG imponieren durch Muskel-
schwache und starke Ermidbarkeit, so dass die
Symptome Uber den Tag starker werden. Subjektiv

steht bei den meisten Patienten aber die Muskel-
schwache im Vordergrund. Der Beginn der Er-
krankung ist in der Regel zwischen dem zehnten und
40. Lebensjahr, mit einer Inzidenz von 3:100.000 und
einer Praferenz fir das weibliche Geschlecht (3:1).
Initiales Symptom ist bei 40-80 % der Betroffenen
eine Ptosis und das Auftreten von Doppelbildern.
Erst im Verlauf folgen eine Beteiligung weiterer
Hirnnerven mit Entstehung einer Bulbarsymptomatik
und eine Schwache der proximalen Extremitaten und
der Halsmuskeln. Die Einteilung der Stadien erfolgt
nach Ossermann.

Die MG ist eine Erkrankung der synaptischen Uber-
tragung an der motorischen Endplatte, wobei bei
85 % der Patienten Antikdrper (Ak) gegen nAchR
nachweisbar sind. Dies fuhrt neben einer Be-
hinderung der Bindung von Ach an den Rezeptor
auch zu einem gesteigerten Abbau von nAchR an der
Endplatte. Dies fuhrt im Ergebnis zu einer verminder-
ten Anzahl von nAchR. Fir das Vorhandensein extra-
junktionaler AchR gibt es keine Hinweise. Eine wirkli-
che Kompetition zwischen Ak und Ach liegt nicht vor,
da der Ak an einer anderen Bindungsstelle als das
Ach bindet. Letztlich sind nicht alle kausalen
Ursachen geklart, da es weder inter- noch intraindivi-
duelle Korrelationen des Ak-Titers mit der Schwere
der Symptome gibt. Weiterhin findet sich ein ver-
gleichbarer Ak-Befund zu 10 % auch bei Patienten
mit ALS und zu 5 % bei Patienten mit LES.

Die Diagnosestellung erfolgt durch die Kklinische
Untersuchung und Anamnese, das Ableiten von
EMGs an verschiedenen Muskeln. Beweisend ist der
Tensilon-Test. Therapeutisch werden ChEIl oral ver-
abreicht. Zu beachten ist, dass einige Patienten auch
Kortikosteroide oder Immunsuppressiva einnehmen.
Die Thymektomie ist eine weitere wichtige Therapie-
option und fuhrt zu einer 25 %igen Remissionsrate
und zu einer Verbesserung der Symptomatik bei 70-
80 % der Patienten, wobei dieser Effekt auch erst
nach Monaten vollstandig sein kann.

Patienten mit MG konnen sich jederzeit akut in ihrer
Symptomatik verschlechtern und aufgrund respirato-
rischer Erschdpfung beatmungspflichtige Intensiv-
patienten werden. Auslésende Ursachen hierfir kon-
nen banale Infekte, die Einnahme bestimmter Medi-
kamente, Veranderungen der Serumelektrolyte oder
korperlicher Stress, wie zum Beispiel groBere
Operationen sein. Zu den Medikamenten, welche die
Erkrankung verschlimmern kénnen, da sie mit der
neuromuskulédren Ubertragung interagieren, zéhlen
z. B. Aminoglykoside, Kalziumantagonisten und Ma-
gnesium [42-44].

Schwangere Frauen mit MG bieten zwei Problem-
felder. Einmal kann die MG durch die Schwanger-
schaft verschlechtert werden und zum zweiten



weisen bis zu 20 % der Kinder Symptome der MG
auf und mdissen fur ein bis zwei Monate behandelt
werden. Die Langzeitprognose der Erkrankung wird
durch die Schwangerschaft allerdings nicht veran-
dert [45].
Als gefahrlichster Zustand kann sich eine myasthene
oder cholinerge Krise entwickeln. Die Ursachen sind
zwar genau gegensétzlich, sie kénnen aber nicht
immer sofort unterschieden werden.
Myasthene Krise: Die myasthene Krise ist
durch eine akute massive Verschlechterung der Er-
krankung gekennzeichnet. Sie umfasst die Atem-
muskulatur und macht oft eine maschinelle Beat-
mung der Patienten notwendig. Neben einem spon-
tanen Auftreten kann sie auch durch Infektionen aus-
geldést werden. Begleitsymptome sind trockene
Schleimhaute, Tachykardie und eine Mydriasis. Eine
Verbesserung ist durch die Gabe von ChEl zu erzie-
len Dies hilft, myasthene und cholinerge Krise zu
unterscheiden. Eine Plasmapherese kann bei Nicht-
ansprechen der konservativen Therapie Erfolg brin-
gen [46].
Cholinerge Krise: Die cholinerge Krise wird
durch die Uberdosierung mit ChEl ausgelést. Dabei
fuhrt sie nicht nur zu cholinergen Syndromen wie
Hypersalivation und Bradykardie, welche mit Atropin
gut zu behandeln sind, sondern auch zu einer Ver-
schlechterung der Muskelkraft. Sie spricht nicht auf
die Gabe von ChEl an.

3.1.1 Praoperative Evaluation

Die préaoperative Evaluation sollte sich auf die
Beteiligung der Atemmuskulatur und des Hirnstam-
mes fokussieren und neben den Ublichen MaB-
nahmen eine Lungenfunktionsprifung und die Be-
stimmung der Serumelektrolyte umfassen.

Bei schweren Formen der MG kann eine préoperati-
ve Plasmapherese das postoperative Outcome ver-
bessern. Eine weitere wichtige Information ist die
Ausdehnung eines eventuell vorhandenen Thymoms,
da es dadurch zur Kompression der Trachea kom-
men kann.

Die Fortflhrung der Therapie mit ChEIl wird kontro-
vers diskutiert. Je nach Klinik kann versucht werden,
die praoperative Dosis zu reduzieren, um so die
Gefahr einer cholinergen Krise zu verringern. An-
sonsten wird die Therapie wie Ublich fortgefthrt. Auf
eine atemdepressorische medikamentdse Pramedi-
kation sollte verzichtet oder zumindest deren Dosis
stark reduziert werden [47].

3.1.2 Anasthesie

Zur Einleitung und Aufrechterhaltung der Narkose
kdnnen sowohl intravendse als auch volatile Anéds-
thetika verwendet werden. Zu beachten ist hierbei,

dass die volatilen Anasthetika selbst muskelrelaxie-
rende Wirkung zeigen. Auf die Gabe von Muskel-
relaxantien sollte nach Md&glichkeit verzichtet und die
Intubation in tiefer Narkose ohne deren Verwendung
durchgefiihrt werden. Sollte die Gabe eines Muskel-
relaxans notwendig sein, ist zu beachten, dass auf-
grund der erhdhten Sensitivitdt gegentber NDMR
eine Dosisreduktion um den Faktor zwei bis drei not-
wendig und mit einer deutlichen Verlangerung der
Wirkdauer zu rechnen ist. Die praanasthetische Be-
stimmung der Train-of-four-Ratio gibt einen Anhalt
fur die bendtigte Dosis an Muskelrelaxantien [48]. Bei
diesen Patienten sollte Mivacurium wegen seiner
relativ raschen Erholung bevorzugt werden. Alter-
nativ kann Suc eingesetzt werden, wobei allerdings
meist eine relative Resistenz der Muskulatur zu be-
obachten ist [49]. Bei der notwendigen Suc-Dosis
sind aber Wirkdauern von bis zu 30 Minuten und lan-
ger beobachtet worden [50]. Ein Monitoring der NMB
ist in jedem Fall obligat. Eine Antagonisierung der
NMB sollte vorsichtig erfolgen, um nicht durch Uber-
dosierung eine cholinerge Krise zu provozieren.

Die Durchfuihrung von Regionalandsthesien ist mdg-
lich [51,52]. Dabei ist auf die Verwendung von Lokal-
anasthetika des Ester-Typs zu verzichten, da durch
die Dauertherapie mit ChEl deren Abbau gehemmt
ist.

3.1.3 Postoperatives Management

Fir die postoperative Phase sind die Uberwachung
auf einer Intensivstation und die Méglichkeit einer
Nachbeatmung zwingend erforderlich. Trotz vieler
Versuche ist es bisher nicht gelungen, valide Kriterien
fur die Vorhersage der Notwendigkeit einer postope-
rativen Beatmung zu entwickeln. Einen Hinweis kon-
nen respiratorische Komplikationen in der Anam-
nese, eine Vitalkapazitat kleiner zwei Liter und eine
Erkrankungsdauer langer als sechs Jahre geben.

Die Therapie mit ChEl sollte postoperativ rasch wie-
der begonnen werden [47]. Dabei ist eine titrierende
Vorgehensweise zu empfehlen, da hdufig periopera-
tiv Verdnderungen in der benétigten Dosis auftreten.
Zu beachten gilt dabei, dass aufgrund der geringen
oralen Bioverflugbarkeit die intravendse Dosis 1/30
der oralen Dosis betragt.

3.2 Lambert-Eaton-Syndrom (LES)

Das LES wird durch eine verminderte Freisetzung
von Ach an der prasynaptischen Nervenendigung
hervorgerufen. Ursache dafur sind Autoantikdrper
gegen spannungsabhéngige Kalziumkanale. Uber
Veranderungen der Anzahl postsynaptischer nAchR
oder deren extrajunktionale Ausbreitung gibt es keine
Erkenntnisse. Die Patienten fallen durch eine
Schwéche der proximalen Extremitdtenmuskula-



tur auf. Die Beine sind dabei mehr betroffen als die
Arme. Die Schwache der Muskulatur verbessert sich
typischerweise unter Beanspruchung, was sich in
einer starken posttetanischen Potenzierung bemerk-
bar macht. Eine Beteiligung der Augenmuskulatur
und eine Bulbarsymptomatik sind selten, wahrend
haufig eine Beteiligung des autonomen Nerven-
systems zu Mundtrockenheit, Obstipation, Harnver-
halt und orthostatischer Dysregulation fihrt.

In vielen Fallen (ca. 50-65 %) tritt das LES als para-
neoplastisches Syndrom auf. Dabei ist es haufig mit
dem kleinzelligen Bronchialkarzinom vergesellschaf-
tet und geht oft der Tumordiagnose voraus. Insge-
samt liegt ein LES wahrscheinlich haufiger vor als
angenommen. Therapeutisch ist die Gabe von ChEl
ohne Erfolg, dagegen kann mit der Gabe von
3,4-Diaminopyridin eine Besserung erzielt werden
[53].

3.2.1 Anésthesie

Beim Vorliegen eines LES ist bei der Verwendung von
Muskelrelaxantien besondere Vorsicht geboten, da
sowohl gegeniiber NDMR als auch Suc eine stark
erhdhte Sensitivitat besteht [54,55]. Die neuromusku-
lare Blockade ist durch ChEIl nicht antagonisierbar,
und eine Muskelschwadche kann tagelang anhalten
[54]. Wenn mdglich, sollte auf die Gabe von Re-
laxantien ganz verzichtet werden. Wenn nétig, sollte
man unter kontinuierlicher Uberwachung der neuro-
muskularen Blockade 5 % der Ublichen Dosis von
NDMR verabreichen [56]. Zu beachten ist hierbei,
dass bei einem nicht erkannten LES bereits bei Gabe
einer Pracurarisierungsdosis eine komplette Re-
laxation erfolgt [57].

Die Narkose kann als TIVA oder auch unter
Verwendung volatiler Andsthetika durchgefuihrt wer-
den. Dabei bieten sich volatile Anasthetika an, da
deren muskelrelaxierende Eigenschaften meistens
fur die Durchfihrung der Operation ausreichen. Wie
bei der MG sollte auf Medikamente, welche die neu-
romuskuldre Transmission beeinflussen (siehe oben),
verzichtet werden. Deren Gabe kann zu einer
Dekompensation der Erkrankung fuhren.

Eine Méglichkeit zur Nachbeatmung und intensivme-
dizinischen Uberwachung ist zwingend erforderlich.
Von ambulanter Betreuung ist abzuraten.

4. Postjunktionale Stérungen, primare
Myopathien

Primédre Myopathien umfassen eine heterogene
Gruppe von Erkrankungen, bei denen es zu einer
Stérung der zelluldren Strukturen des Skelettmuskels
kommt. Die meisten Erkrankungen sind vererbt; in
vielen Fallen sind mittlerweile die entscheidenden

Gene und dazugehdrigen Genprodukte identifiziert.
Unterschieden werden die progressiven Muskel-
dystrophien (Duchenne, Becker, Emery-Dreifuss), die
kongenitalen Myopathien (Central Core Disease,
Nemaline), die entzindlichen Myositiden (Poly-
myositis, Dermatomyositis), metabolische Myo-
pathien (Glykogenosen, Lipidmyopathien, mitochon-
driale Myopathien) und Muskelmembranstérungen
(Myotonia dystrophica). Zu dieser Gruppe wird auch
die MH gerechnet. Im Folgenden werden nur die
Muskeldystrophie Duchenne (DMD) und die myotone
Dystrophie (MD) néher besprochen.

Ihnen allen ist gemeinsam, dass die Symptome
durch die Stérung des Muskels direkt ausgeldst wer-
den. Die Innervation des Muskels ist intakt. Leit-
symptom ist die Muskelschwache. Eine Mitbeteili-
gung des Herzens ist hdufig. Aus andsthesiologi-
scher Sicht ist die respiratorische Funktion von ent-
scheidender Bedeutung. Suc ist kontraindiziert, und
bei der Gabe von NDMR ist eine Uberwachung der
NMB zu gewahrleisten und eine veranderte Wirkung
einzukalkulieren. Die Anwendung volatiler Andsthe-
tika birgt die Gefahr von Rhabdomyolysen und MH-
ahnlicher Krisen.

4.1 Muskeldystrophie Duchenne (DMD)

Die Muskeldystrophie Duchenne ist mit einer In-
zidenz von 1:3.300 ménnlichen Neugeborenen die
haufigste progressive Muskelerkrankung [6]. Die
Erkrankung wird X-chromosomal vererbt (Genort
XP21) und ist durch ein Fehlen von Dystrophin
gekennzeichnet [58]. Zu beachten ist hierbei, dass
sie mit etwa 30 % eine der héchsten Spontanmuta-
tionsraten aufweist und auch weibliche Konduktorin-
nen phanotypisch aufféllig werden kénnen, wenn das
allele Dystrophingen mutiert oder inaktiviert ist.
Dystrophin ist zusammen mit seinem Homologon
Utrophin und weiteren Proteinen Bestandteil eines
multimolekularen, transmembrandsen Komplexes,
des sogenannten Dystrophin-Protein-Komplexes
(DPC). Dieser DPC stellt eine Verbindung zwischen
Sarkolemm und extrazellularer Basallamina dar und
spielt eine entscheidende Rolle bei der Stabilisierung
des muskularen Zytoskeletts. Dartiber hinaus wird
ihm auch bei der synaptischen Entwicklung und der
Clusterbildung der AchR an der postsynaptischen
Membran der neuromuskuldren Endplatte eine wich-
tige Rolle zugeschrieben. So kommt es durch das
Fehlen von Dystrophin zu einer Zunahme extrajunk-
tionaler AchR mit einer erhéhten Zahl an fetalen
Formen. Weiterhin gibt es Hinweise, dass der DPC
modellierend auf membrangebundene lonenkanéle
einwirkt und es bei einem Dystrophinmangel zu
einem vermehrten Kalziumeinstrom in die Muskel-
zelle kommt [18,59].



Klinisch bedingt der Dystrophinmangel die soge-
nannte Pseudohypertrophie der Skelettmuskulatur.
Diese Pseudohypertrophie wird zum einen durch
einen massiven Abbau von Muskelgewebe und zum
anderen durch einen nachfolgenden Um- und
Wiederaufbau der kompletten Skelettmuskulatur
durch Einlagerung von Fettgewebe verursacht.
Ferner bewirkt der Dystrophinmangel auch Ver-
anderungen an anderen Geweben und Organen,
unter anderem im Gehirn. Dies kdnnte eine Erklarung
fur die klinische Beobachtung sein, dass ein Teil der
DMD-Patienten geistig retardiert ist [58].

Klinisch manifest wird das Krankheitsbild im dritten
bis funften Lebensjahr, erkennbar an grobmotori-
schen Defiziten oder Gangstérungen und erhohter
Sturzneigung, aber auch an einer auffallend raschen
ErmUdbarkeit bei kérperlicher Belastung. Aufgrund
zunehmender Kontrakturen sind die meisten Pa-
tienten bereits um das zehnte Lebensjahr an den
Rollstuhl gebunden. Im weiteren Krankheitsverlauf
betrifft die Muskelschwéche zunehmend die obere
Extremitat und die Atemmuskulatur.

Im Rahmen der Grunderkrankung kommt es bei bis
zu 70 % der Patienten zu einer Manifestation der Er-
krankung am Herzmuskel [60]. Klinisch entwickelt
sich hieraus haufig eine Kardiomyopathie. Die kar-
diopulmonalen Komplikationen sind in der Regel
auch die Ursache fur den friihen Tod DMD-Erkrankter
in der dritten Lebensdekade.

Eine kausale Therapie der Erkrankung existiert bisher
nicht. In speziellen Fallen, z.B. bei Vorliegen einer
Autoimmunkomponente, scheint eine hochdosierte
Kortisontherapie flr einen beschrankten Zeitraum
die Gehfahigkeit zu verlangern.

4.1.1 Praoperative Evaluation

Auch bei der DMD steht die Anamnese im
Vordergrund. Zusatzlich ist von allen Patienten eine
Echokardiographie zur Beurteilung der Mitbeteili-
gung des Herzens von entscheidender Bedeutung.
Hierbei kommt es vor allem auf das AusmalB der
Kardiomyopathie mit Beurteilung der globalen
Pumpfunktion an. Des Weiteren ist von allen Pa-
tienten in fortgeschrittenen Stadien eine Beurteilung
der Lungenfunktion wichtig, da gezeigt werden konn-
te, dass bei einer Vitalkapazitat kleiner 30 % des
Sollwertes mit einer deutlich erhéhten Rate an peri-
operativen Komplikationen zu rechnen ist [61,62]. Die
Bestimmung von Laborparametern ist individuell
dem bevorstehenden Eingriff anzupassen, die Be-
stimmung der Kreatinkinase und des Myoglobins
kénnen als Basiswerte sinnvoll sein, haben jedoch
keine Aussagekraft, was die Schwere der Erkrankung
betrifft.

4.1.2 Anasthesie

Wie jeder Patient sollten auch DMD-Kinder eine
Pramedikation erhalten. Dabei muss auf Benzodiaze-
pine nicht verzichtet werden. Hierbei sollte aber
beachtet werden, dass im fortgeschrittenen Krank-
heitsstadium und bei eingeschrankter Lungen-
funktion eine Dosisreduktion und eine Uberwachung
des Patienten erfolgen sollte. Alternativ kann auch
Clonidin empfohlen werden.

Die Durchfihrung der Allgemeinanasthesie als TIVA
gilt heute als Standard. Dabei sollte definitionsgeman
nicht nur auf volatile Andsthetika, sondern auch auf
Lachgas verzichtet werden. Erstere kbénnen eine
Rhabdomyolyse auslésen [7] und flr letzteres ist
bekannt, dass die kardiale Funktion bei vorgescha-
digtem Herzen beeintréchtigt wird. Die Gabe von Suc
ist ebenfalls streng kontraindiziert, da es aufgrund
extrajunktionaler AchR zur Hyperkalidmie mit konse-
kutivem Herzstillstand fihren kann [7,16]. Propofol
und alle Opiate sind zur Durchfiihrung der Narkose
geeignet, wobei oft eine hdhere Dosierung notwen-
dig ist. Die Gabe von NDMR ist méglich, hier sind
jedoch einige Besonderheiten zu beachten. So sind
DMD-Patienten nicht per se sensibler auf NDMR. Fir
Rocuronium und Mivacurium konnte gezeigt werden,
dass sowohl Anschlagszeit wie auch die Erholungs-
zeit deutlich verldngert sind. Dies fuhrt im Falle von
Rocuronium bei Gabe der zweifachen EDss zu einer
Wirkdauer von vier Stunden [63,64]. Bei Reduktion
der Dosis erhdlt man nur unwesentlich kirzere
Wirkdauern, aber erzielt keine vollstdndige Re-
laxation mehr [65]. In jedem Fall aber ist eine konti-
nuierliche Uberwachung der NMB erforderlich.

Die Durchfihrung von Regionalandsthesieverfahren
ist ohne Einschrédnkung mdglich. Einzig die segmen-
tale Hohe der Blockade bei riickenmarksnahen
Verfahren sollte eine Benutzung der Atemhilfs-
muskulatur weiter erméglichen.

Das intraoperative Monitoring orientiert sich an den
gleichen Standards, wie sie fir andere Patienten gel-
ten. Dabei ist die Indikation fur eine invasive Blut-
druckmessung groBziigig zu stellen, da aufgrund
einer gestdrten Thrombozytenfunktion mit einem
erhohten Blutverlust zu rechnen ist [66]. Ein weiteres
Augenmerk sollte auf ein effizientes Warmemanage-
ment gerichtet sein, da die Patienten aufgrund ihrer
reduzierten Muskelmasse zum Auskihlen neigen.

4.1.3 Postoperatives Management

Die postoperative Uberwachung richtet sich nach
dem praoperativen Zustand des Patienten und der
GroBe des Eingriffes. Hierbei kann die postoperative
Betreuung auf einer Intensivstation mit Beatmungs-
maoglichkeit notwendig werden. Diese Mdglichkeit
sollte daher vorhanden sein. Bei kleinen Eingriffen



und DMD-Patienten am Beginn der Erkrankung ist
die Uberwachung im Aufwachraum ausreichend. Die
ambulante Betreuung ist in Aushahmeféllen zwar
vorstellbar, aber in der Regel nicht anzuraten.

4.2 Myotonia dystrophica

Die myotone Dystrophie wurde erstmals 1909 von
Steinert beschrieben und tritt mit einer Inzidenz von
1:20.000 auf. Sie folgt einem autosomal dominanten
Erbgang, wobei die myotonen Symptome fast immer
zeitlich vor Muskelschwéche und -atrophie auftreten.
Die Erkrankung beginnt in der Regel zwischen dem
15. und 40. Lebensjahr und weist eine geringe
Progredienz auf. Hauptmerkmal der Erkrankung ist
das Auftreten von Myotonien. Dabei handelt es sich
um schmerzlose Muskelkrdmpfe durch ein verzdger-
tes Erschlaffen der Muskulatur nach Anspannung,
welche anfangs vor allem nach Handeschluss auffél-
lig werden. Weiterhin findet man eine distal betonte
Muskelschwéche, Atrophie sowie eine Schwéache der
Kiefer- und Schlundmuskulatur einschlieBlich des M.
sternocleidomastoideus und eine Ptosis. Eine
naselnde Stimme, Herzrhythmusstérungen, Schluck-
storungen, Obstipation und Diarrhoe sowie die
Entstehung eines Katarakts sind weitere haufige
Symptome.

Die zugrunde liegende Mutation befindet sich auf
Chromosom 19 (Genort 19913.2) und fuhrt zu einer
Stérung der Myotonin-Protein-Kinase [67]. Diese
beeinflusst die Phosphorylierung zahlreicher Proteine
inklusive lonenkanéle, was unter anderem zu einer
Ubererregbarkeit der Muskelzelle durch gestérte Na-
Kanéle fuhrt. Die Stoérung ist nicht auf die Skelett-
muskulatur beschrankt, was auch das Auftreten
schwerer Herzrhythmusstérungen erklart [68,69].
Durch die oben erwédhnte Beteiligung der Schlund-
muskulatur erleiden diese Patienten ofter Aspira-
tionen, welche zu rezidivierenden Pneumonien fih-
ren. Dies beeintrachtigt neben der Schwache der
Atemmuskulatur die Lungenfunktion zuséatzlich. Des
Weiteren lassen sich Myotonien der Interkostal-
muskulatur nachweisen, was mit einer Restriktion
der Lunge einhergeht. Eine zentrale Stdérung der
Atmung wird ebenfalls diskutiert [70]. Neben-
befundlich findet sich bei diesen Patienten haufig ein
Diabetes mellitus [31].

Frauen, die an Myotonia dystrophica erkrankt sind,
stellen in der Schwangerschaft eine besondere
Herausforderung dar. Aufgrund der Muskelschwéache
und der ungezielt auftretenden Myotonie der
Uterusmuskulatur ist eine spontane Entbindung héu-
fig unmoglich und ein Kaiserschnitt notwendig. Dabei
ist das Risiko schwerer atoner Nachblutungen deut-
lich erhéht. Komplizierend kommt hinzu, dass in
25 % der Félle die Kinder eine symptomatische

Muskelschwache aufweisen und einer ein- bis zwei-
monatigen Therapie bedurfen [71,72].

4.2.1 Préaoperative Evaluation

Wie bei allen Patienten mit muskuldren Dystrophien
ist auch hier eine umfassende praoperative Evalua-
tion notwendig. Zur Abkldrung einer pulmonalen
Beteiligung sollte eine Lungenfunktionsprifung erfol-
gen, da etwa 20 % der Patienten eine Abnahme der
Vital- und totalen Lungenkapazitat um mehr als 50 %
aufweisen. Zusatzlich ist der maximale exspiratori-
sche Fluss auf 27 % erniedrigt. Etwa 25 % der
Patienten haben eine Anamnese pulmonaler Infekte
[70]. Die kardiale Beteiligung &uBert sich in Reiz-
leitungsstérungen mit hohergradigen Blockbildern,
ST-Streckenveranderungen und Kardiomyopathien.
Hierzu ist es sinnvoll, neben einer Echokardiographie
auch die Durchflihrung eines EKGs bzw. eines 24h-
EKGs zu veranlassen [69,73].

4.2.2 Anasthesie

Patienten mit myotoner Dystrophie reagieren
— wegen der zentralnervdsen Beteiligung — sehr sen-
sibel auf jegliche atemdepressive Medikamente, so
dass auf eine medikamentdse Pramedikation zu ver-
zichten ist. Bei der Verwendung von intravendsen
Anasthetika ist eine Dosisreduktion erforderlich [74].
Far die Aufrechterhaltung der Narkose wird eine trig-
gerfreie Anasthesie empfohlen, da im In-vitro-Kon-
trakturtest eindeutig positive Resultate beobachtet
wurden. Allerdings handelte es sich dabei um eine
kleine Zahl untersuchter Muskelproben, so dass eine
abschlieBende Beurteilung der MH-Assoziation nicht
endgliltig geklart ist [15]. Propofol bietet wahrschein-
lich eine sichere Alternative, obgleich es einen
Fallbericht Uber eine Propofol-induzierte myotone
Reaktion gibt [75].

Die Verwendung eines tempordren Herzschritt-
machers ist zu empfehlen. Dabei gibt es keine Pra-
ferenz fUr die Anlage eines transvendsen Schritt-
machers oder die Verwendung transthorakaler
Schrittmacherelektroden. Dies sollte je nach EKG-
Befund individuell entschieden werden. Die Durch-
fuhrung eines erweiterten hdmodynamischen Moni-
torings ist zu erwéagen. Dies richtet sich in erster Linie
nach dem Echokardiographiebefund und der GréBe
des geplanten Eingriffs.

Die Problematik der Muskelrelaxation gestaltet sich
bei Patienten mit myotoner Dystrophie sehr komplex,
da die Patienten schon aufgrund ihrer Erkrankung
nicht nur an Muskelschwache, sondern auch an
Muskelspasmen leiden. Diese kénnen durch Medi-
kamente, mechanische Manipulation, Kalte und
Shivering ausgeldst werden. Deshalb ist es notwen-
dig, eine ausreichende An&sthesietiefe aufrecht



zu erhalten und die Koérpertemperatur durch effi-
zientes Warmemanagement nicht unter 36°C abfal-
len zu lassen. Die Gabe von Suc ist bei diesen
Patienten kontraindiziert. Zum einen flihrt es zu myo-
tonen Reaktionen mit stark verlangerten Intubations-
zeiten, zum anderen ist, wie oben beschrieben, eine
MH-Assoziation nicht abschlieBend geklart [15,76].
Die Wirkung von nicht NDMR ist laut Fallberichten
gegenuber Muskelgesunden unverandert und die
Anwendung ohne Komplikationen [77,78]. Dabei ist
die Uberwachung der NMB selbstverstandlich.
Dantrolen ist unwirksam und scheint die myotonen
Reaktionen eher zu verstéarken. Die Verwendung von
ChEl wird kontrovers diskutiert, da sowohl gute
Erfahrungen, aber auch myotone Komplikationen
beschrieben sind [79,80].
Regionalanasthesien sind bei dieser Patientengrup-
pe gut durchfuhrbar, verhindern aber nicht das
Auftreten von myotonen Reaktionen bei chirurgischer
Manipulation [81,82]. Die Anwendung einer intrave-
ndsen Regionalandsthesie kdnnte theoretisch gute
Ergebnisse liefern, da das Lokalandsthetikum direkt
an der Muskulatur angreifen und so Myotonien ver-
hindern kénnte. Die praktische Durchfihrung ist aber
bisher nicht beschrieben.

4.2.3 Postoperatives Management

FiUr die postoperative Phase ist eine intensivmedizi-
nische Uberwachung der Patienten dringend zu
empfehlen. Dabei gilt es folgendes zu beachten: Das
Auftreten von myotonen Krisen ist unbedingt zu ver-
meiden. Daflr ist es entscheidend, dass postopera-
tives Shivering durch Normothermie verhindert oder
z. B. mit Clonidin konsequent therapiert wird. Weiter-
hin sind die Patienten stark durch respiratorische
Komplikationen gefdhrdet. Diese kdnnen auch
Stunden nach einer Operation noch akut auftreten
und werden zum Teil auch durch eine nicht vorher-
sagbare lange Wirkung von Sedativa und Anés-
thetika hervorgerufen. Dabei ist die Nachbeatmung
einer Antagonisierung der Medikamente vorzuzie-
hen. Das Spektrum der Komplikationen erstreckt
sich von Sekretverhalt Gber Obstruktionen bis hin zu
Pneumonien [83]. Eine ambulante Durchfiihrung von
Anésthesien ist auch bei kleinen Eingriffen nicht
empfehlenswert.
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Frage 1: Frage 6:
Frage 2: Frage 7:
Frage 3: Frage 8:
Frage 4: Frage 9:
Frage 5: Frage 10:

MULTIPLE-CHOICE-
FRAGEN

2.

Die Gabe von Rocuronium fiihrt bei Patienten mit Muskel-
dystrophie Duchenne zu einer deutlichen Verlangerung
der neuromuskuldaren Blockade, weil Patienten mit
Muskeldystrophie Duchenne per se eine erhéhte
Sensitivitat gegeniiber nichtdepolarisierenden Muskel-
relaxantien aufweisen.

a) Beide Aussagen sind falsch

Aussage 1 ist falsch, Aussage 2 ist richtig

Aussage 1 ist richtig, Aussage 2 ist falsch

Beide Aussagen sind richtig, die Verknlpfung ist falsch
Beide Aussagen sind richtig, die Verknupfung ist richtig.

2eogT

Welche Aussage(n) beziiglich der Myasthenia gravis und

des Lambert-Eaton-Syndroms trifft (treffen) zu?

1. Bei der Myasthenia gravis finden sich Antikdrper gegen
postsynaptische nikotinerge Acetylcholin-Rezeptoren.

2. Beim Lambert-Eaton-Syndrom finden sich Antikérper
gegen postsynaptische nikotinerge  Acetylcholin-
Rezeptoren.

3. Die Wirkung von nichtdepolarisierenden Muskel-
relaxantien |asst sich beim Lambert-Eaton-Syndrom durch
die Gabe von Acetylcholinesteraseinhibitoren antagonisie-
ren.

4. Bei Patienten mit Myasthenia gravis ist der Abbau von
Lokalanasthetika des Estertyps eventuell verzogert.

a) Alle Aussagen sind falsch

Nur die Aussagen 1 und 3 sind richtig

Nur die Aussagen 2 und 4 sind richtig

Nur die Aussagen 1 und 4 sind richtig

Alle Aussagen sind richtig.

2o 0T

Bei vielen ,neuromuskularen Erkrankungen“ finden

Umbauvorgédnge der motorischen Endplatte und des

Muskels statt. Welche Aussage(n) hierzu ist (sind) richtig?

1. Die Denervierung von Muskeln fuhrt zur extrajunktionalen
Expression nikotinerger Acetylcholinrezeptoren.

2. Bei der Denervierung von Muskeln wird die adulte Form
nikotinerger Acetylcholinrezeptoren durch die fetale
ersetzt.

3. Das Fehlen von Dystrophin bei Patienten mit Muskel-
dystrophie Duchenne flihrt zu einer Zunahme extrajunktio-
naler und fetaler nikotinerger Acetylcholinrezeptoren.

4. Bei der myotonen Dystrophie findet man eine Stérung von
Na-Kanélen an der Muskelzelle.

a) Nur die Aussagen 1 und 2 sind richtig

Nur die Aussagen 1,2 und 3 sind richtig

Nur die Aussagen 1,2 und 4 sind richtig

Nur die Aussagen 1,3 und 4 sind richtig

Alle Aussagen sind richtig.
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4. Die Muskeldystrophie Duchenne ist die haufigste pro-

gressive Muskelerkrankung. Welche Aussage(n) hierzu

ist (sind) richtig?

1. Die Muskeldystrophie Duchenne betrifft nur mannliche
Patienten.

2. Typisch ist die Pseudohypertrophie der Skelett-
muskulatur.

3. Die Erkrankung weist eine Spontanmutationsrate von
30 % auf.

4. Bei etwa 70 % der Patienten findet sich eine Be-
teiligung des Herzmuskels, meist in Form einer
Kardiomyopathie.

5. Succinylcholin fiihrt zu einer vermehrten Kalium-
freisetzung mit der Gefahr eines hyperkalidmischen
Herzstillstandes.

a) Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind richtig
b) Nur die Aussagen 1, 2, 4 und 5 sind richtig
c) Nur die Aussagen 2, 3 und 4 sind richtig
d) Nur die Aussagen 2, 3, 4 und 5 sind richtig
e) Alle Aussagen sind richtig.

Welche Aussage zur Myotonia dystrophica ist falsch?

a) Bei der Gabe von Succinylcholin besteht die Gefahr
eines massiven Masseterspasmus.

b) Der Spasmus der Muskulatur wird durch die Gabe
nichtdepolarisierender Muskelrelaxantien aufgehoben.

c) Eine kardiale Beteiligung in Form von héhergradigen
Blockbildern ist haufig.

d) Die Durchfiihrung einer Regionalanasthesie verhindert
das Auftreten der Muskelspasmen nicht.

e) Durch das Auftreten von Myotonien der Interkostal-
muskulatur kann es zu einer restriktiven Ventilations-
stérung kommen.

Die Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung ist die haufigste
vererbte Erkrankung des peripheren Nervensystems.
Welche Aussage(n) hierzu ist (sind) falsch?
1. Die Erkrankung verlauft meist nur langsam progressiv.
2. Typisch ist der durch die Atrophie der Peroneus-
muskulatur bedingte ,Storchengang”.
3. Die Durchfiihrung von Regionalanasthesien sollte bei
diesen Patienten vermieden werden.
4. Wahrend der Schwangerschaft kann es zu einer
Verschlechterung der Erkrankung kommen.
5. Die Wirkung nichtdepolarisierender Muskelrelaxantien
scheint unverandert.
a) Keine Aussage ist falsch
b) Nur die Aussage 1 ist falsch
c) Nur die Aussage 3 ist falsch
d) Nur die Aussagen 4 und 5 sind falsch
e) Alle Aussagen sind falsch.

Welche Aussage(n) zu den

Erkrankungen® ist (sind) richtig?

1. Bei den ,neuromuskuléren Erkrankungen“ handelt es
sich um eine homogene Gruppe von Krankheiten.

2. Nach dem Ort der priméren Stérung kann man sie in
prajunktionale, junktionale und postjunktionale
Erkrankungen unterteilen.

3. Perioperativ treten haufig kardiopulmonale Kompli-
kationen auf.

4. Die Kenntnis der exakten Diagnose ist fir das anéas-
thesiologische Management von grundlegender
Bedeutung.

sNeuromuskuldren

8.

10.

&

Keine Aussage ist richtig

Nur die Aussagen 1 und 2 sind richtig
Nur die Aussagen 2 und 3 sind richtig
Nur die Aussagen 2, 3 und 4 sind richtig
Alle Aussagen sind richtig.

eeogT

Die praoperative Evaluation hat bei Patienten mit

sneuromuskuldren Erkrankungen®“ einen hohen

Stellenwert. Welche Aussage(n) hierzu ist (sind) rich-

tig?

1. Bei Patienten mit Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung
kann eine Beteiligung der Handmuskeln auf eine
Beeintrachtigung des respiratorischen Systems hin-
weisen.

2. Die Durchfiihrung einer Echokardiographie ist bei allen
Erkrankungen obligat.

3. Bei Patienten mit Myasthenia gravis ist
Bestimmung der Serumelektrolyte hilfreich.

4. Bei Patienten mit Muskeldystrophie Duchenne scheint
eine Vitalkapazitat kleiner 30 % des Sollwertes ein
Pradiktor vermehrter postoperativer pulmonaler
Komplikationen zu sein.

5. Bei Patienten mit Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung
kann bei fehlender Klinik auf die Durchfihrung eines
EKG verzichtet werden.

a) Keine Aussage ist richtig

Nur die Aussagen 3, 4 und 5 sind richtig

Nur die Aussagen 1, 3, 4 und 5 sind richtig

Nur die Aussagen 2, 3, 4 und 5 sind richtig

Alle Aussagen sind richtig.

die
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Die amyotrophe Lateralsklerose und die spinale
Muskelatrophie gehéren zu den Erkrankungen der
Motoneurone. Welche Aussage ist falsch?

a) Die Gabe von Succinylcholin kann zu schweren
Hyperkalidgmien fihren.

b) Bei der spinalen Muskelatrophie handelt es sich um
eine Erkrankung des zweiten Motoneurons.

c) Bei der Gabe von nichtdepolarisierenden Muskelre-
laxantien ist mit einer verlangerten Wirkdauer zu rech-
nen.

d) Eine eingeschrankte Lungenfunktion ist selten.

e) Durch die haufige Mitbeteiligung des Hirnstammes
resultiert ein erhdhtes Aspirationsrisiko.

In Zusammenhang mit ,neuromuskuldren Erkran-

kungen“ wird sehr haufig der Begriff triggerfreie

Anéasthesie erwahnt. Welche Aussage(n) in diesem

Zusammenhang ist (sind) richtig?

1. Unter dem Begriff triggerfreie Anasthesie versteht man
den Verzicht auf Succinylcholin und volatile Anas-
thetika.

2. Bei allen ,,neuromuskuléren Erkrankungen® muss eine
triggerfreie Narkose durchgefiihrt werden.

3. Die Anwendung von volatilen Anasthetika bei prajunk-
tionalen und junktionalen Erkrankungen ist mdglich.

4. Die Gabe von Succinylcholin ist bei allen ,Neuro-
muskularen Erkrankungen® kontraindiziert.

Keine Aussage ist richtig

Nur die Aussagen 1 und 3 sind richtig

Nur die Aussagen 1 und 4 sind richtig

Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind richtig

Alle Aussagen sind richtig.
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~ An dieser Auswertung kénnen alle Mitglieder der DGAI und/
oder des BDA teilnehmen.

~ Eine korrekte Auswertung ist jedoch nur bei Angabe der
Mitgliedsnummer méglich.

Tragen Sie hier lhre Mitgliedsnummer ein:

~ Diese finden Sie auf lhrer Mitgliedskarte oder auf dem
Adressaufkleber lhrer Zeitschrift, in der Mitte der 3. Zeile.
Hier eine Beispielsabbildung des Aufklebers:

Der Fragebogen bezieht sich auf den vorstehenden Fortbildungs-
beitrag. Die richtigen Antworten werden in der ,,Anasthesiologie &
Intensivmedizin“ publiziert.

Die Teilnahme an dieser
Auswertung wird lhnen
Anfang des 2. Quartals
des Folgejahres atte-

Tragen Sie hier lhre L6sung ein:

KN E peviaetim
2l L L L L B cedions 705 dor
BLL L L L T Ceret wircen. A5
DHEEEE i

zwei Punkte.

OEEEENE
ol § 1 0 ]
HEEEEN
sl J ] J J
of | J ] ]
ol | |4 ]

Die Bearbeitung erfolgt fiir Sie kostenlos, falls Sie lhre
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http://cme.anaesthesisten.de
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eine Bearbeitungsge-
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