Mitteilungen

Kasuistiken

Communications

Atemwegsmanagement
bei chirurgischer
Korrektur einer
Tracheobronchomegalie
(Mounier-Kuhn-Syndrom)

Zusammenfassung

Die Tracheobronchomegalie oder das
Mounier-Kuhn-Syndrom (MKS) ist eine
seltene Erkrankung*. Schwierigkeiten der
Atemwegssicherung bei Patienten mit
MKS im Rahmen operativer Eingriffe
sind bekannt und in verschiedenen Fall-
berichten beschrieben. Unser Fallbericht
schildert die besondere Situation der
Atemwegssicherung im Rahmen einer
Operation zur operativen Korrektur einer
Tracheobronchomegalie unter Ein-Lun-
gen-Beatmung. Erstmalig wird der er-
folgreiche Einsatz einer Hochfrequenz-
Jet-Ventilation (HFJV) in einer solchen
Situation beschrieben.

Summary

Tracheobronchomegaly (Mounier-Kuhn
syndrome) is a rare condition. The pro-
blems with airway management in pa-
tients with tracheobronchomegaly un-
dergoing different surgical procedures
are well known and delineated in the
available literature. In our case report
we describe the challenging situation of
airway-management for surgical repair
of tracheobronchomegaly requiring one-
lung ventilation. For the first time, the
successful use of high-frequency jet ven-
tilation (HFJV) in such a case is reported.

Einleitung

Die Tracheobronchomegalie mit Er-
weiterung der Trachea und der Haupt-
bronchien wurde 1932 erstmalig durch
Mounier-Kuhn beschrieben [1]. Sie ist
charakterisiert durch einen kongenita-
len Defekt der elastischen Fasern und
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der Muskulatur von Trachea und Bron-
chien. Dieser Defekt fiihrt zu Instabilitat
und Kollaps der unteren Atemwege, vor
allem beim Husten und unter forcierter
Exspiration [2]. Das Mounier-Kuhn-Syn-
drom (MKS) ist eine seltene Erkrankung.
Bronchoskopische Untersuchungen bei
Patienten mit klinischem Verdacht auf
Bronchiektasien zeigen eine Inzidenz
von 0,5-1,6% [3]. Wahrscheinlich liegt
die tatsachliche Inzidenz jedoch auf-
grund hdufiger subklinischer Verldufe
hoher.

Durch Instabilitdt der unteren Atemwege
kommt es zu chronischen Infektionen.
Die Patienten leiden meist schon ab
der Kindheit an Hamoptysen, groflen
Sputummengen und Dyspnoe. Die kli-
nische Differenzierung zu Bronchiekta-
sien oder einer chronisch obstruktiven
Lungenerkrankung ist aufgrund der un-
spezifischen Symptome oft schwierig,
und die Diagnose eines MKS wird meis-
tens bronchoskopisch oder durch eine
Thorax-Computertomographie gestellt.
Die Therapie beschrankt sich meist auf
eine antibiotische Behandlung der pul-
monalen Infekte, und nur in seltenen
Féallen muss eine chirurgische Korrektur
mit Rekonstruktion der Trachea oder im
Extremfall die Lungentransplantation er-
folgen.

Das andsthesiologische Management
von Patienten mit Tracheobronchome-
galie ist eine Herausforderung. Publika-
tionen Uber Erfahrungen mit der Erkran-
kung im Rahmen andsthesiologischer
Versorgung sind selten [4-8], und aktuell
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existiert lediglich ein Fallbericht (ber
eine Einlungenbeatmung im Rahmen
dieser Erkrankung [9]. Wir beschreiben
erstmalig den Einsatz einer Hochfre-
quenz-Jet-Ventilation (HFJV) flr eine
operative Korrektur der Tracheobroncho-
megalie mit Notwendigkeit einer Einlun-
gen-Ventilation.

Wir berichten von einem 53 Jahre alten
Patienten mit MKS. Der Patient wurde
erstmals mit 18 Jahren symptomatisch;
eine Diagnosestellung gelang aber erst
im Alter von 35 Jahren. Der Patient litt
unter rezidivierenden Pneumonien und
zunehmender Dyspnoe. Zwei Monate
nach einer erneuten Pneumonie erfolgte
die Vorstellung in unserer Klinik zur chir-
urgischen Korrektur der Tracheobron-
chomegalie. Bronchoskopisch zeigten
sich die charakteristischen Zeichen mit
Kollaps der Trachealspangen und Pro-
laps der Tracheahinterwand (Abb. 1).
Der maximale Tracheadurchmesser lag
computertomographisch im oberen Tra-
cheabereich bei 32 mm und in Bifurka-
tionshthe bei etwa 50 mm (Abb. 2).
Eine Spirometrie bei Aufnahme zeigte
ein deutlich reduziertes exspiratorisches
Reservevolumen (0,24 |; 19%) mit einer
leichtgradigen Hypoxdmie (paO, 68,9
mmHg). Echokardiographisch konnte
eine Rechtsherzbelastung ausgeschlos-
sen werden, und nach Abschluss der Dia-
gnostik wurde eine tracheale und bron-
chiale Raffung der Pars membranacea
mit anschlielender Polypropylene-Netz-
implantation durch einen rechtsthoraka-
len Zugang geplant. Dieser Eingriff sollte
unter Einlungenventilation mit Ausschal-
tung der rechten Lunge stattfinden.

Nach Induktion der Narkose mit Propo-
fol (150 mg), Sufentanil (50 pg) und At-
racurium (40 mg) wurde ein linksbron-
chialer Doppellumentubus (DLT) (39
Charriere, Portex® Endobronchialtubus,
Smiths Medical, St Paul, USA) einge-
fuhrt. Die korrekte Lage des Tubus wurde
bronchoskopisch kontrolliert.

Nach rechtsseitiger posterolateraler Tho-
rakotomie zeigte sich eine nicht suffizient
kollabierte rechte Lunge. Hierfiir wurde
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Abbildung 1

Praoperative Bronchoskopie mit Darstellung der kollabierenden Trachealringe und Prolaps der Pars

membrancea.

ursdchlich ein nicht ausreichender Ver-
schluss des linken Hauptbronchus trotz
maximaler Cuff-Insufflation angesehen.
Hierauf wurde der DLT in die proximale
Trachea zuriickgezogen und unter bron-
choskopischer Sicht ein Bronchusblo-
cker (Rusch Bronchusblocker, 6 Char-

Abbildung 2

riere, Willy Risch GmbH, Deutschland)
in den rechten Hauptbronchus platziert.
Aber auch mit diesem konnte aufgrund
eines zu geringen Cuff-Volumens kein
kompletter  Verschluss des rechten
Hauptbronchus erreicht werden, so dass
zundchst kein addquater Kollaps der

Thorakaler CT-Scan mit Darstellung des oberen Teils der Trachea.
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rechten Lunge erreicht werden konnte. Nach endotrachealer
Einflihrung eines flexiblen 14-Charriere-Tubus-Wechselka-
theters (Cook Medical Inc., Bloomington, USA) in den linken
Hauptbronchus konnte eine Einlungen-Hochfrequenz-Jet-
Ventilation (Mistral Universal Jet Ventilator, Acutronic Me-
dical Production AG, Schweiz) der linken Lunge etabliert
werden (FiO, = 1,0, Frequenz = 200/min, Arbeitsdruck =
0,8-1 bar) und hierdurch unter ausreichender Oxygenierung
(SpO, 293%) eine operative Versorgung sichergestellt wer-
den. Nach einer Stunde Operationszeit musste jedoch bei
zunehmender Hyperkapnie (paCO, 105 mmHg) mit respi-
ratorischer Azidose (pH 7,06) die Operation unterbrochen
werden. Nach 30-miniitiger kontrollierter Beatmung (PCV)
wurde diese fortgefiihrt und schlieRlich erfolgreich beendet.
Die bronchoskopische Abschlusskontrolle zeigte eine regel-
rechte Darstellung der Trachealspangen mit einem noch
leichtgradigen Prolaps der Pars membranacea. Bei noch fort-
bestehender Hyperkapnie wurde der DLT durch einen Stan-
dardtubus ersetzt und der Patient — kontrolliert beatmet — auf
die Intensivstation verlegt. Im weiteren Verlauf war die Hy-
perkapnie regredient, und der Patient wurde nach wenigen
Stunden extubiert (Tab. 1). Nach der Extubation war noch fiir
4 Tage eine intermittierende nicht-invasive Beatmung erfor-
derlich. Eine Woche postoperativ erfolgte die Verlegung des
Patienten auf die Normalstation, und nach 22 Tagen konnte
er in klinisch gutem Zustand nach Hause entlassen werden.

Tabelle 1
Blutgasanalysen (BGA).

Uhrzeit 14:06 | 09:50 | 11:10 | 11:20 | 16:29 | 20:42

A B C D E F
pH 744 7,13 7,06 | 7,14 | 7,35 7,40
pCO, [mmHg]| 356 | 90,0 | 1050 | 82,0 | 52,0 43,0
pO, [mmHg] 68,9 | 260,0 | 264,0 | 292,0 | 82,0 | 132,0
HCO, [mmol/l] 24,8 | 229 | 21,3 22,0 | 28,7 | 26,6
BE [mmol/l] 0,2 -2,7 -4,7 -3,8 1,8 1,5

A) prdoperativer Befund; B) wahrend Versuch der Einlungenventilation mit hohem Le-
ckagevolumen; C€) nach ca. 70 Minuten Apnoe mit Jet-Ventilation; D) unter kontrol-
lierter Beatmung vor Fortfiihrung der OP unter Jet-Ventilation; E) BGA nach postope-
rativer Umintubation auf der Intensivstation; F) BGA nach Extubation auf der
Intensivstation.

Diskussion

Der vorliegende Fallbericht schildert die erfolgreiche Eta-
blierung einer einseitigen HFJV (iber einen Tubuswechsel-
katheter zur operativen Korrektur eines MKS mit massiver
Aufweitung der Trachea und der Hauptbronchien. Radiolo-
gische und anatomische Studien zeigen bei normalen und
gesunden Mdnnern einen Durchmesser der Trachea von
maximal 27 bis 28,6 mm [10,11]. In unserem Fall lag der
maximale Durchmesser bei 50 mm und damit deutlich héher
als in den bisherigen andsthesiologischen Fallberichten von
Patienten mit MKS.
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Das andsthesiologische Management ei-
nes solchen Patienten beginnt mit einer
ausflihrlichen prdoperativen Evaluation,
insbesondere des Atemweges. Neben ei-
ner Spirometrie (Kollaps der Atemwege)
und einer Blutgasanalyse (respiratori-
sche Insuffizienz) zur Einschdtzung des
prdoperativen physischen Zustandes des
Patienten gibt eine radiologische Dia-
gnostik (z.B. CT-Thorax) oder eine Bron-
choskopie einen Eindruck tber die ana-
tomischen Verhdltnisse der Atemwege.
In zwei Fallberichten konnte die ideale
Position des endotrachealen Tubus durch
eine prdoperative CT-Diagnostik identifi-
ziert werden [7,12]. In der Schilderung
von Cataldo et al. wurde zusatzlich der
Osophagus mit einem Tubus (ID 5,0
mm) zum Aspirationsschutz intubiert.

Einige Kasuistiken beschreiben, dass eine
suffiziente Abdichtung des Atemwegs
nach oben mit den Gblichen Materialien
der Atemwegssicherung bei Patienten
mit Tracheobronchomegalie kaum zu
erreichen ist. Beispielsweise berichten
Bourne et al. von einem Patienten mit ei-
nem Tracheadurchmesser von 32 mm im
Rahmen einer Nephrektomie, bei dem
18 ml Luft zur Blockung bendétigt wur-
den, um einen 9,0 mm Tubus suffizient
abzudichten [5]. Die Verwendung von
hohen Cuff-Volumina mit hohen Cuff-
Driicken kann jedoch bei Patienten mit
MKS zu einer weiteren Dilatation der
Trachea mit Schleimhautschadigung und
in Folge zur Stenosierung der Trachea
fihren [13]. Aus diesem Grund wurde
von anderen Autoren die Verwendung
von ungeblockten Tuben in Kombination
mit einer Tamponade des Rachens zur
Verhinderung von Aspiration und Gas-
leckage beschrieben. Dieses Vorgehen
wdre in unserem Fall fiir die Ausschal-

Tabelle 2
Durchmesser der Tubus-Manschetten bei normaler Befiillung.
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tung der rechten Lunge jedoch nicht
zielfiihrend gewesen.

Chirurgische Eingriffe bei Patienten mit
MKS sollten daher also sehr sorgféltig
geplant werden. Zur Verhinderung von
Mukosaschdaden mit der Gefahr konse-
kutiver Stenosen sollten, wann immer
moglich, ein Regionalverfahren oder
ein supraglottischer Atemweg (z.B. eine
Larynxmaske) bevorzugt werden [14].
Sobald jedoch eine Abdichtung der
Trachea und der Hauptbronchien (z.B.
bei der Einlungenbeatmung) oder ein
sicherer Aspirationsschutz notwendig
sind, sttt man mit dem Standardequip-
ment haufig an Grenzen. Zwar konnte
in einem Fall eine Einlungenbeatmung
zur Osophagusresektion erfolgreich mit
einem Bronchusblocker durchgefiihrt
werden, jedoch kam es auch hier nicht
zur vollstandigen Entliftung der betref-
fenden Lungenseite [9]. Der Trachea-
durchmesser in unserem Fall betrug etwa
50 mm, so dass selbst ein 41F-Doppel-
lumentubus nicht zu einer suffizienten
Abdichtung gefiihrt hatte, da bei einem
solchen Tubus der Cuff-Durchmesser im
trachealen Anteil 31 mm und im bron-
chialen Anteil 21 mm betragt (Tab. 2).

Bereits in anderen Féllen wurde eine
Einlungen-HFJV als addquates Vorge-
hen zur Lungenseparation beschrieben
[9]. In unserem Fall konnte gezeigt wer-
den, dass dieses Konzept erfolgreich
und ohne Komplikationen angewendet
werden konnte. Bei fehlenden Kon-
traindikationen, wie Aspirationsgefahr,
hoher Blutungsgefahr oder zusdtzlicher
hochgradiger Trachealstenose, scheint
die HFJV ein sicheres Verfahren zu sein
[15]. Jedoch sind die verminderte CO,-
Elimination und das begrenzte Moni-

toring von Ventilationsparametern als
Nachteil der Methode anzusehen. An
einem Jet-Ventilator ist einerseits die
Sauerstoffkonzentration (FiO,) fiir die
Oxygenierung einstellbar, andererseits
kann man zur Verbesserung der CO,-
Eliminierung den Arbeitsdruck bis kurz
vor die Ausdehnung der Lunge erh6hen
oder die Beatmungsfrequenz variieren.
Die Abschdtzung der optimalen Lungen-
ausdehnung unter Jet-Ventilation ist je-
doch gerade beim geschlossenen Thorax
nicht zuverldssig moglich. Daher darf
eine Erhohung des Arbeitsdruckes nicht
unkritisch erfolgen, da sonst ein massi-
ves Baro- bzw. Volutrauma der Lunge
drohen kann. Ebenso muss ein addqua-
ter Abstrom des Atemgases in der Exspi-
ration gewahrleistet sein, da sonst auch
die Gefahr einer Lungeniiberdehnung
besteht.

Eine mogliche Optimierung des Moni-
torings ware der Einsatz einer transku-
tanen CO,-Messung (ptCO,) gewesen.
Durch diese wire eine Hyperkapnie fri-
her detektiert worden, und eine Veran-
derung der Einstellungen der HFJV hdtte
moglicherweise therapeutisch wirksam
sein kénnen. Eine ptCO,-Messung stand
uns zu diesem Zeitpunkt jedoch nicht
zur Verfligung. Da die arterielle Hyper-
kapnie sehr ausgeprdgt war, wurde auf
eine Anpassung der HFJV-Einstellungen
verzichtet und eine voriibergehende
druckkontrollierte Beatmung mit not-
wendiger Pause der operativen Malinah-
men bevorzugt.

Hatte das gewahlte Verfahren im aktuel-
len Fall nicht zum Erfolg gefiihrt, wére
ein externes Abbinden der Trachea oder
des Hauptbronchus um den Tubus eine
weitere Moglichkeit gewesen.

Endobronchialtubus 28 F 28 F 32F 32F 35F 35F 37F 37F 39F 39F 41F 41F
Grofle links rechts links rechts links rechts links rechts links rechts links rechts
Trachealmanschette 23 23 26 26 24 24 28 28 29 29 31 31
Durchmesser [mm]

Bronchialmanschette 12 13 13 13 18 21 18 21 23 21 23 21
Durchmesser [mm]

(Quelle: Beschreibung Blue Line® Endobronchialtubus, Smith Medical®).
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Das Atemwegsmanagement bei Patien-
ten mit Tracheobronchomegalie stellt
eine Herausforderung dar, vor allem
bei Notwendigkeit einer Einlungenbe-
atmung, und benoétigt eine sorgfiltige
prdoperative Evaluation und Planung

inklusive alternativer

Konzepte der

Ventilation wie die HFJV. In diesem
Fallbericht konnte gezeigt werden, dass
die Einlungen-HFJV sicher ist und als
Alternative bei einer insuffizienten Ab-
dichtung der Hauptbronchien verwen-
det werden kann. Allgemein sollten bei
Patienten mit MKS eine endotracheale
Intubation vermieden und ein supra-
glottischer Atemweg oder ein Regional-
anasthesieverfahren bevorzugt werden.
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