Klinische Anadsthesie

Ubersichten

Review Articles Clinical Anaesthesia

OrphanAnesthesia - Recommendation for the anaesthesiological
management of patients with Glucose-6-phosphate dehydrogenase
deficiency and Sickle Cell Disease

OrphanAnesthesia

Handlungsempfehlungen

zur Anasthesie
* bei Glucose-6-Phosphat-
Dehydrogenase-Mangel

¢ bei der Sichelzellkrankheit
(S. 526)

orphan@nesthesia

Das internationale Projekt OrphanAnesthesia der DGAI veréffentlicht Handlungs-
empfehlungen zur andsthesiologischen Betreuung von Patienten mit seltenen
Erkrankungen, um die Patientensicherheit zu erhéhen. Das weltweit verstreute
Wissen und die bisherigen Erfahrungen dazu werden jeweils in einer knappen,
praxisorientierten Handlungsempfehlung zusammengefasst und frei zuganglich
auf www.orphananesthesia.eu verdffentlicht. Ausgewdhlte Beitrdge werden zu-
sdtzlich als zitierfihiges Online-Supplement der A&l publiziert. Zu finden sind
diese unter der entsprechenden Rubrik auf ai-online.info. Ziel des Projekts ist
aulerdem, méglichst viele Handlungsempfehlungen auch in anderen Sprachen
neben standardmalSig Englisch bereitzustellen, um es Andsthesisten aus aller Welt zu
ermdglichen, einen schnellstméglichen Uberblick (iber die Besonderheiten der je-
weiligen seltenen Erkrankung — der ,orphan disease” — zu erhalten. Einen Einblick

bieten die folgenden zwei OrphanAnesthesia-Beitrage.

Glucose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Mangel
(ICD 10: D55.0; Synonyme: Favismus, G6-PDH-Mangel, G-6-PD-
Mangelandmie; Originalversion: Andsth Intensivmed 2016;57:5115-5138)

Zusammenfassung

Der Glucose-6-Phosphat-Dehydrogenase-
Mangel (G6-PDH-Mangel) ist ein En-
zymdefekt der humanen Erythrozyten
[18]. Es handelt sich um einen X-chro-
mosomal-rezessiv vererbten Gendefekt,
die Pravalenz betrdgt bis zu 400 Mil-
lionen Patienten weltweit. Vorwiegend
betroffen sind Afroamerikaner (ca.
10%), mit geringerer Haufigkeit Men-
schen aus Mittelmeerlandern [15,18].
Es ist bekannt, dass G-6-PDH-defiziente
Zellen Schutz vor dem Malaria-Parasiten
Plasmodium falciparum bieten, wahr-
scheinlich durch langsameres Parasi-
tenwachstum oder friihere Phagozytose
durch Makrophagen [9,10,41,46]. Die
G-6-PDH ist ein Enzym, das fir die

Produktion von Antioxidantien erforder-
lich ist, die den Erythrozyten Schutz
vor oxidativem Stress bieten [18]. Bei
G-6-PDH-Mangel koénnen Erythrozyten
durch oxidativen Stress zerstort werden.
Bespiele hierfiir sind bestimmte Medi-
kamente, metabolische Entgleisungen
wie die diabetische Ketoazidose, meta-
bolische Azidose, Infektionen [5,28,44],
Hypothermie, der Farbstoff Henna, der
Genuss von Fava-Bohnen oder Stress im
Rahmen chirurgischer Interventionen.
Hierdurch kommt es zu einer zum Teil
ausgepragten Hamolyse [17,18].

Die Erkrankungsschwere wird durch das
Ausmall des Enzymmangels bestimmt:
Die Gruppe 1 hat einen schweren En-
zymdefekt mit einer chronischen nicht-
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Medizinisches Wissen entwickelt sich kon-
tinuierlich weiter. Neue Erkenntnisse sind in
diesem Text eventuell nicht abgebildet.

Empfehlungen sind keine Regeln oder
Gesetze; sie stellen das Rahmenwerk der
klinischen Entscheidungsfindung dar.

Jeder Patient ist einzigartig; die klinische
Betreuung muss sich nach den individuellen
Gegebenheiten richten.

Die Diagnose konnte falsch sein; wo Zwei-
fel bestehen, sollte sie nochmals tiberpriift
werden.

P

Mehr tber die Erkrankung, Referenzzentren
und Patientenorganisationen finden Sie auf
Orphanet: www.orpha.net
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spherozytischen Andmie (<10% Enzym-
aktivitat), die Gruppe 2 hat ebenfalls
einen schweren Enzymdefekt (<10%
Enzymaktivitdt), aber nur eine intermit-
tierende akute Hamolyse, die Gruppe 3
hat einen moderaten Enzymmangel (10—
60% Enzymaktivitdt) und zeigt ebenfalls
eine intermittierende akute Hamolyse.
Gruppen 4 und 5 haben keine klinische
Bedeutung — Gruppe 4 hat keinen
Enzymmangel und Gruppe 5 eine ge-
steigerte Enzymaktivitdt [18]. Kaukasier
sind meistens schwerer betroffen (akutes
Nierenversagen) als dunkelhdutige Pa-
tienten (Selbstlimitierung der Erkran-
kung) [10,11]. Das Ausmal der Hamo-
lyse hangt ab von der Art der Mutation,
dem Geschlecht des Patienten, dem
Alter der Erythrozyten, der Art und Dosis
gegebener Medikamente [44] und der
Anzahl vorhandener Risikofaktoren wie
z.B. Infektionen [39].

Die Hauptschwierigkeit fir die Ands-
thesie besteht in der Auswahl der zu
verwendenden Medikamente fiir Anas-
thesie und Schmerztherapie, da diese
schwere hamolytische Krisen auslosen
konnen.

Summary

Glucose-6-Phosphate  dehydrogenase
deficiency (G6PD deficiency) is an en-
zymopathy of red blood cells in humans
[18]. It is an X-linked, hereditary genetic
defect, prevalent in up to 400 million
people worldwide mainly in about 10%
of African-Americans as well as to a lower
frequency in the Mediterranean people
[15,18]. It is known that G6PD-deficient
cells protect against the malaria parasite
Plasmodium falciparum in women by
means of slowest parasite growing in
these cells or earlier phagocytosis by
macrophages [9,10,41,46]. G6PD is an
enzyme necessary for the production
of antioxidants which protect red blood
cells from oxidative stressors [18]. In
case of G6PD deficiency red blood cells
can be damaged by oxidative stresses
from certain drugs, metabolic conditions
(diabetic ketoacidosis, metabolic acido-
sis), infections [5,28,44], hypothermia,
lawsone (Henna), ingestion of fava beans
or stress related to surgical interventions,
resulting in haemolysis [17,18].
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The severity of disease is determined by
the magnitude of enzyme deficiency:
Class | variants have severe enzyme
deficiency with chronic nonspherocytic
haemolytic anaemia (<10% residual
enzyme activity), Class Il variants also
have severe enzyme deficiency (<10%
residual enzyme activity) but with
intermittent acute haemolysis, Class IlI
variants have moderate enzyme defici-
ency (10-60% residual enzyme activity)
with intermittent acute haemolysis.
Class IV and V variants are of no clinical
significance — Class IV has no enzyme
deficiency and Class V has increased
enzyme activity [18]. However, severity
is more pronounced in G6PD deficient
white patients (acute renal failure) than
in the black population (selflimitation)
[10,11]. Haemolysis is influenced by
the type of mutation causing disease,
genetic make-up and gender of the
individual, age of erythrocytes, the type
and dose of offending drug [44] and the
number of other present risk factors, for
example infections [39].

The main anaesthetic concern in the
treatment of patients with G6PD defi-
ciency is the choice of drugs using for
anaesthetic management, and postope-
rative pain therapy since exposure to
oxidative drugs can lead to haemolytic
crisis in these patients.

Anasthesie bei Glucose-6-

Phosphat-Dehydrogenase-
Mangel

Typische operative Eingriffe
Keine.

Anasthesieverfahren

Es gibt keine definitive Empfehlung
entweder fir die Allgemeinandsthesie
oder flir ein Regionalandsthesieverfah-
ren.

Die verfligbare Literatur empfiehlt, auf
Medikamente zu verzichten, die oxi-
dativen Stress oder eine Methdmoglo-
bindmie verursachen konnen [18]. Im
Falle einer Methdamoglobindmie ist bei
Patienten mit G-6-PDH-Mangel eine
Therapie mit Methylenblau ineffektiv
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und kann wegen seiner schwachen
oxidierenden Eigenschaften zu einer
schweren Hamolyse fiihren [17]. Die
Therapie einer Methdmoglobindmie bei
Patienten mit G-6-PDH-Mangel besteht
in der Transfusion von Erythrozytenkon-
zentraten, hyperbaren Sauerstofftherapie
[17]1 und Alkalisierung des Urins.

Es existiert kein evidenzbasierter Kon-
sens bezlglich des Einsatzes von Medi-
kamenten bei Patienten mit G-6-PDH-
Mangel [47].

Notwendige ergianzende Diagnos-
tik (neben der Regelversorgung)

Zusatzlich zu den perioperativen Stan-
darduntersuchungen (Anamnese und
korperliche  Untersuchung  (lkterus),
Labor) kann eine erweiterte Labordia-
gnostik inkl. LDH, Haptoglobin, Ge-
samt- und unkonjugiertem Bilirubin und
der Retikulozytenzahl erfolgen.

Elektive operative Eingriffe sollten wah-
rend einer hamolytischen Episode oder
einer Infektion nicht durchgeftihrt wer-
den.

Die Klassifikation des Patienten gemafs
WHO sollte untersucht werden, um die
Restaktivitdt und die klinische Manifes-
tation der Erkrankung einschdtzen zu
konnen. (reduzierte Aktivitat: Referenz-
bereich fir Manner 2,7-6,62; fir Frauen
3,25-7,87 U/g Hb [42].

Es kann sinnvoll sein, eine Liste kon-
traindizierter Medikamente in der Patien-
tenakte vorzuhalten, um zu verhindern,
dass der Patient oxidativ wirkende Me-
dikamente auf Station oder im Aufwach-
raum o. d. erhalt.

Es gibt Hinweise, dass Patienten mit
G-6-PDH-Mangel eine geringere Morta-
litdt durch maligne oder kardiovaskulare
Erkrankungen haben.

Es ist bekannt, dass Zellen mit G-6-PDH-
Mangel bei Frauen einen Schutz gegen
Plasmodium falciparum bieten, da die
Phagozytose durch Makrophagen gestei-
gert ist [9,41,46].

Besondere Vorbereitung des
Atemwegsmanagements
Keine.
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Besondere Vorbereitungen fiir
Transfusionen oder die Gabe von
Blutprodukten

Gekreuzte Blutprodukte sollten fiir den
Fall einer schweren Hamolyse vorgehal-
ten werden, insbesondere flir Patienten
mit einem schweren Enzymmangel
(Klasse 1 und 2) [41].

Besondere Vorbereitungen
beziiglich der Antikoagulation

Chowdry et al. (2012) und Porto et al.
(2011) verabreichten in Fallberichten
Heparin ohne Zeichen von Hdmolyse
[12,35]. ASS wird in Bezug auf die
Sicherheit bei Patienten mit G-6-PDH-
Mangel kontrovers diskutiert (s. Tab. 3).
Porto et al. (2011) berichten Uber die
Einnahme von Clopidogrel ohne das
Auftreten einer Hamolyse [35].

Tabelle 1

Haufig eingesetzte Medikamente (Anasthe-
sie und Schmerztherapie), die wahrschein-
lich sicher in normalen therapeutischen Do-
sen bei Patienten mit G-6-PDH-Mangel
eingesetzt werden konnen.

Substanz Sicher
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Besondere VorsichtsmalBnahmen
bei Lagerung, Transport und Mo-
bilisierung

Um perioperativen Stress zu reduzieren,
sollten die Patienten im OP mit Prioritat
behandelt werden. Eine engmaschige
Uberwachung des Blutzuckers und eine
aggressive Therapie perioperativer Hy-
perglykdmien sollten erfolgen, wie auch
ein Warmemanagement.

Interaktion von chronischer
Erkrankung und Anasthetika
Patienten mit einer chronischen hiamo-
lytischen Andmie nehmen evtl. Vitamin
E oder Folsdure ein. Diesbeziiglich wer-
den keine Medikamenteninteraktionen
berichtet.

Andsthesiologisches Vorgehen

Das Augenmerk bei dem andsthesiologi-
schen Management sollte darauf liegen,

Tabelle 2

Medikamente zu vermeiden, die oxida-
tiven Stress oder eine Methdamoglobin-
amie auslosen konnen [17,19]. Es sollte
eine grofziigige Analgesie erfolgen, da
perioperativer Stress Hamolyse ausldsen
kann. Hamolyse soll tberwacht und
behandelt werden.

Tabelle 1 enthdlt eine (unvollstindige)
Liste perioperativ hdufig eingesetzter
Medikamente (Andsthesie und Schmerz-
therapie), die wahrscheinlich sicher in
normalen therapeutischen Dosen bei Pa-
tienten mit G-6-PDH-Mangel eingesetzt
werden konnen.

Tabelle 2 enthilt eine (unvollstindige)
Liste perioperativ hdufig eingesetzter
Medikamente (Andsthesie und Schmerz-
therapie), deren Einsatz bei Patienten mit
G-6-PDH-Mangel kontrovers diskutiert
wird.

Youngster et al. (2010) fiihrten in ihrem
evidenzbasierten Review aus, dass diese

Haufig eingesetzte Medikamente (Andsthesie und Schmerztherapie), deren Einsatz bei Patienten mit

G-6-PDH-Mangel kontrovers diskutiert wird.

Kontrovers diskutiert

Amikacin v 16,18,31]
Bupivacain v [44]
Chloroquin v [2,26]
Glycopyrrolat v [44]
Halothan v [4,17]
Heparin Vv [12,34]
Ibuprofen v [31]
Ketamin v 14,17]
Mannitol v [12,44]
N,O Vv [37,40,44]
Neostigmin Vv [44]
Paracetamol Vv [6,18,31]
Parecoxib v [31]
Pethidin Vv [33]
Phenytoin v [6,17,18,46]
Propofol v [2,17,37]
Rocuronium Vv [44]
Succinylcholin v [15]
Sufentanil v [31]
Thiopental v [15,40]
Tramadol Vv [31]

Substanz sicher (in normalen therapeu- | unsicher

tischen Dosen und/oder bei

milden G-6-PDH-Varianten)
Alfentanil v [33] v [17]
Ascorbinsiure Vv [6,10,17,18,46] Vv [10,15,46]
ASS (niedrig dosiert) v [3,6,10,17,18,39,46] v 110,11,15,35,46]
Chloramphenicol v [6,10,17,18,39,46] v [3,10,11,15,46]
Fentanyl v [2,12,15,17,24,26,33,37,44] | v [33]
Glibenclamid v [46] v 16,46]
Isofluran Vv [12,15,26,40,44] v [4,17]
Isoniazid v 16,17,18,46] v [15,46]
Metamizol v [46] v [6,15,46]
Midazolam v [2,12,17,26,44] v (4]
Nitroprussid v [34] v [40]
Paracetamol Vv [10.19,31,44,46] v [17,20,27,28,36,44,46]
Penicillin v [24] v [15]
Prilocain Vv [17,18,46] v [15]
Remifentanil v [33] v [33]
Sevofluran v [26,37,44] v [4,17]
Streptomycin Vv [6,17,18,46] Vv [15]
Trimethoprim Vv [6,17,18,46] Vv [10,42,46]
Vitamin K Vv 16,10,18,46] v [10,15,17]
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Medikamente als unsicher angesehen
wurden, es aber insgesamt keine Evi-
denz gibt, die gegen einen Einsatz bei
Patienten mit G-6-PDH-Mangel spricht
[46].

Tabelle 3 enthdlt eine (unvollstindige)
Liste perioperativ hdufig eingesetzter
Medikamente (Anasthesie und Schmerz-
therapie), deren Einsatz bei Patienten mit
G-6-PDH-Mangel nicht sicher ist.

Youngster et al. (2010) fiihrten in ihrem
evidenzbasierten Review aus, dass diese
Medikamente als unsicher angesehen
wurden, es aber insgesamt keine Evi-
denz gibt, die gegen einen Einsatz bei
Patienten mit G-6-PDH-Mangel spricht
[46].

Tabelle 3

Haufig eingesetzte Medikamente (Andsthesie
und Schmerztherapie), deren Einsatz bei
Patienten mit G-6-PDH-Mangel nicht sicher
ist.

Substanz unsicher

Acetanilid v [6]
Acetazolamid Vv [15]
ASS (high dose) vV [46]

Co-Trimoxazol v 110,42,46]

Dapson Vv [10,15,17,18,46]
Diclofenac v [15]

Diazepam v [4,15,17]
Gentamicin v [24]

Lidocain v [15,17]

Methylenblau v 6,7,15,17,18,46]
Metoclopramid v [15]

Naphtalin v [6]

Nitrofurantoin v 16,10,15,17,18,46]
Penicillin v [15]
Phenazopyridin Vv [6,10,46]
Prilocain Vv [6,16]
(EMLA-Creme)

Primaquin Vv 13,6,10,15,17,18,46]
Chinolon- Vv [6,10,15,46]
Antibiotika, z.B.

Ciprofloxacin

Rasburicase Vv [8,32,46]

Sulfonamid- v [3,6,10,15,17,18]
Antibiotika
Toluidinblau v 16,15,17,18,46]
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Besonderes oder zusatzliches
Monitoring

Temperatur und Blutgase sollten eng-
maschig Uberwacht werden [17], um
Hypothermie zu vermeiden und Azidose
und Hyperglykdmie zu entdecken, die
mogliche Ausloser einer hamolytischen
Krise sind. Der ausgeschiedene Urin
sollte beobachtet werden, um eine Ha-
moglobinurie als frithes Zeichen einer
Hamolyse zu detektieren.

Mégliche Komplikationen

Patienten mit G-6-PDH-Mangel sind
gefdhrdet, eine hamolytische Krise zu
erleiden. Diese kann ausgelost werden
durch oxidative Stressoren wie bestimmte
Medikamente, den chirurgischen Eingriff
per se, metabolische Entgleisungen wie
metabolische Azidose oder Ketoazidose
und Infektionen [5,17,18,28,44]. Auch
die Produktion oxidativer Radikale bei
der Reperfusion nach Ischdmie kann
eine Hamolyse auslosen [22,45].

Bei Patienten mit G-6-PDH-Mangel, die
sich kardiochirurgischen Operationen
unterziehen, kommt es hdufiger zu
komplizierten Verldufen mit verldangerter
Beatmungszeit, erhohter Himolyse und
erhéhtem Transfusionsbedarf [16].

Younker et al. berichteten 1984 (ber
einen Fall von maligner Hyperthermie
bei einem Patienten mit G-6-PDH-Man-
gel. Allerdings wurde nicht iber eine
In-vitro-Muskeldiagnostik berichtet, und
nach der vorliegenden Literaturrecher-
che handelt es sich hier um den einzigen
Fall einer MH bei einem Patienten mit
G-6-PDH-Mangel [48].

Postoperative Versorgung

Klinische Zeichen einer Hamolyse zei-
gen sich typischerweise 24-72 Stunden
nach Exposition mit dem Ausloser [18].
Die Labordiagnostik zeigt in der Regel
bei einer hamolytischen Krise erniedrig-
tes Hamoglobin und Haptoglobin sowie
erhohte Werte von LDH, Retikulozyten
und Bilirubin [10,18]. Der direkte
Coombs-Test sollte negativ ausfallen, da
es sich nicht um eine immunologisch
vermittelte Himolyse handelt. Im peri-
pheren Blutausstrich zeigen sich Heinz-
Korperchen, Schistozyten und Retiku-

lozyten. Der Patient sollte engmaschig
tiberwacht werden [18].

Krankheitsassoziierte Notfalle
und Auswirkungen auf Andsthesie
und Erholung

Es ist zu bedenken, dass bei einem nar-
kotisierten Patienten klinische Zeichen
einer Hamolyse wie Miudigkeit, Kopf-
schmerzen, Dyspnoe oder Riicken-
schmerzen nicht zu bemerken sind.
Hypotension oder Tachykardie, die
Zeichen einer Hamolyse sind, kénnen
unter Allgemeinandsthesie auf andere
Ursachen zuriickgefiihrt werden. Wei-
tere Zeichen der Himolyse wie Zyanose,
Ikterus, Nierenversagen, Dunkelfirbung
des Urins und Splenomegalie werden
tblicherweise erst 24-72 Stunden nach
Exposition mit einer Triggersubstanz
auftreten [18].

Ambulante Anisthesie

Der Patient sollte tiber Zeichen und Symp-
tome einer Hamolyse informiert sein,
die Gblicherweise 24-72 Stunden nach
Exposition mit einer Triggersubstanz
auftreten [18]. Daher ist eine ambulante
Andsthesie nicht empfohlen.

Geburtshilfliche Anasthesie

Das Gen des G-6-PDH-Mangels ist auf
dem X-Chromosom lokalisiert und wird
X-chromosomal-rezessiv vererbt; das
bedeutet, dass homozygote mannliche
und homozygote weibliche Individuen
Merkmalstrager sind. Nur ein Teil der
heterozygoten Frauen ist betroffen [46].
Die Enzymaktivitit bei heterozygoten
Frauen kann normal, leicht oder stark re-
duziert sein, abhdngig von dem Ausmafd
der Inaktivierung des X-Chromosoms
(Lyonization).

Es wird angenommen, dass Schwangere
mit G-6-PDH-Mangel ein erhohtes Ri-
siko fuir das Auftreten einer Praeklampsie
haben [1]. Dariiber hinaus wurden er-
hohte Raten von Aborten, Neugebo-
renen mit niedrigem Geburtsgewicht
sowie ausgeprdgter postnataler Andmie
berichtet [34].

Ein  Neugeborenenikterus ist eine
schwere Komplikation des G-6-PDH-
Mangels in den ersten Lebenswochen,
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da durch eine ausgeprdgte Hyperbiliru-
bindmie schwere neurologische Schaden
moglich sind (Kernikterus) [16,49,50].
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Zusammenfassung

Die Sichelzellkrankheit (SZK) stellt eine
Gruppe erblich bedingter Storungen der
Hamoglobin-p-Kette dar. Normales
Hamoglobin schliefit drei verschiedene
Arten von Hamoglobin ein — Hdmoglobin
A, A2 und F. Das im Rahmen der Sichel-
zellkrankheit auftretende Hamoglobin
S weist eine anomale B-Kette — kodiert
auf Chromosom 11, wo es zur Sub-
stitution von Valin durch Glutaminsadure
kommt — auf. Es handelt sich um eine
autosomal rezessiv vererbte Erkran-
kung. Der Begriff Sichelzellkrankheit
umschreibt einen spezifischen Genotyp,
der mit der Vererbung einer Kopie des
HbS-Gens und eines weiteren Gens
einhergeht und eine qualitativ oder

quantitativ anomale B-Kette kodiert.
Die Sichelzellandmie (HbSS) beschreibt
Patienten, die homozygot fiir das HbS-
Gen sind, wahrend es bei heterozygoten
Formen zur Paarung von HbS mit ande-
ren Genen, die anomales Hamoglobin
kodieren, kommen kann. Beispielhaft
ist Himoglobin C zu nennen, eine
autosomal rezessive Mutation, bei der
Glutaminsdure gegen Lysin ausgetauscht
ist. Zudem konnen Patienten auch eine
Kombination aus HbS und B-Thalassamie
erben. Die B-Thalassimien reprasentie-
ren eine autosomal rezessive Erkrankung
mit reduzierter Produktion oder Fehlen
von B-Ketten, mit daraus resultierender
Andmie. Weitere Genotypen sind unter
anderem HbSD, HbSO-Arab und HbSE.

Das im Rahmen dieser Erkrankungen
vorhandene Sichelhdmoglobin fiihrt un-
ter niedrigem Sauerstoffpartialdruck zur
Polymerisierung betroffener roter Blut-
korperchen, was dann zur charakteristi-
schen Sichelform fiihrt. Eine Aggregation
der Sichelzellen in der Mikrozirkulation
aufgrund von Entziindung, Anomalititen
des Endothels sowie Thrombophilie
fihrt zur Ischdmie von Endorganen
und Gewebe distal der Blockade. Die
Sichelzellerkrankung pradestiniert fir
vier Hauptarten von Krisen: vaso-
okklusiv, Milzsequestrierung, aplastisch
und hdmolytisch. Die Morbiditdt (und
Mortalitat) dieser Ereignisse kann sich
in Form von Schmerzen, einem akuten
Thoraxsyndrom (intrapulmonale Sichel-
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bildung), pulmonaler Hypertension, kar-
dialen Anomalien, zerebrovaskularer
Blutung oder Infarzierung, Milz- oder
Lebersequestrierung, Autosplenektomie,
Nierenerkrankungen, Lebererkrankun-
gen, avaskuldrer Nekrose des Hiiftkopfes,
Priapismus sowie lebensbedrohlichen
akuten hdmolytischen oder aplastischen
Andmien dullern. Ausloser einer akuten
Krise sind unter anderem Hypoxie,
Dehydrierung, Azidose, Stress, Infektion,
Trauma sowie Hypothermie; in manchen
Fallen ist jedoch kein auslésender Faktor
auszumachen.

Derzeit konzentriert sich die Behand-
lung der Erkrankung auf die Vermeidung
von Komplikationen durch friihzeitige
Diagnosestellung im Rahmen eines
Neugeborenen-Screenings, prophylak-
tische Antibiotikagabe, Hydrierung,
Schmerztherapie, krankheitsmodifizie-
rende Behandlung sowie transkranielles
Dopplerscreening (mit anschliefender
Transfusion), insoweit dieses zu Vermei-
dung der Apoplexie erforderlich ist. Ein
weiterer Schwerpunkt ist die Vermeidung
der Erkrankung durch genetische Bera-
tung von Sichelzellgentragern. Neuere
Ansédtze zur Heilung oder Verbesserung
der Symptome umfassen unter anderem
die hdmatopoietische Zelltransplantation
und die Behandlung mit Hydroxycarba-
mid. Die Lebenserwartung derer mit SZK
(alle Genotypen zusammengenommen)
wird mit 53 Jahren fir Manner und 58
Jahren fir Frauen angegeben.

Aufgrund der umfangreichen Palette an
Komplikationen, die im Rahmen der SZK
auftreten konnen, bendétigen Betroffene
haufig chirurgische Eingriffe zur Behand-
lung oder Vermeidung bestimmter Kom-
plikationen. Die 1995 verdffentlichte
Cooperation Study of Sickle Cell Disease
berichtet Uber eine 30-Tages-Mortalitdt
von 1,1% nach chirurgischen Eingriffen,
wobei 3 Todesfille in Zusammenhang
mit dem Eingriff selbst und/oder der
Andsthesie (0,3%) gebracht wurden;
es gab keine Todesfille bei Kindern
unter 14 Jahren. Untersucht wurden 717
Patienten mit SZK, die sich (ber einen
10-Jahreszeitraum insgesamt mehr als
1.000 chirurgischen Eingriffen unterzie-
hen mussten.

Klinische Anadsthesie

Clinical Anaesthesia

Summary

Sicklecell disease (SCD) is a group of
inherited disorders of the B-haemoglobin
chain. Normal haemoglobin has 3 dif-
ferent types of haemoglobin — haemo-
globin A, A2, and F. Haemoglobin S in
sickle cell disease contains an abnormal
B-globin chain encoded by a substitution
of valine for glutamic acid on chromo-
some 11. This is an autosomal recessive
disorder. Sickle cell disease refers to a
specific genotype in which a person
inherits one copy of the HbS gene and
another gene coding for a qualitatively or
quantitatively abnormal B-globin chain.
Sickle cell anaemia (HbSS) refers to
patients who are homozygous for the
HbS gene, while heterozygous forms
may pair HbS with genes coding for
other types of abnormal haemoglobin
such as haemoglobin C, an autosomal
recessive mutation which substitutes
lysine for glutamic acid. In addition, per-
sons can inherit a combination of HbS
and p-thalassemia. The B-thalassemias
represent an autosomal recessive dis-
order with reduced production or
absence of B-globin chains resulting in
anaemia. Other genotype pairs include
HbSD, HbSO-Arab and HbSE. Sickle
haemoglobin in these disorders cause
affected red blood cells to polymerize
under conditions of low oxygen tension
resulting in the characteristic sickle
shape. Aggregation of sickle cells in the
microcirculation from inflammation,
endothelial abnormalities, and thrombo-
philia lead to ischemia in end organs and
tissues distal to the blockage. Inheritance
of sickle cell disease predisposes to four
main types of crises: vaso-occlusive,
splenic sequestration, aplastic and
haemolytic. The morbidity and mortality
from these events may be manifested as
pain, acute chest syndrome (intrapulmo-
nary sickling), pulmonary hypertension,
cardiac abnormalities, cerebrovascular
haemorrhage/infarct, splenic or hepatic
sequestration, autosplenism, renal di-
sease, liver disease, avascular necrosis
of the femoral head, priapism, and life-
threatening acute haemolytic or aplastic
anaemia. Triggers for an acute crisis in-
clude hypoxemia, dehydration, acidosis,

stress, infection, trauma, hypothermia or,
in some cases, no identifiable predispo-
sing risk factors.

Current treatment focuses on prevention
of complications through early diagnosis
by newborn screening, prophylactic an-
tibiotics, hydration, pain management,
disease-modifying  therapies, and
transcranial Doppler screening (with
subsequent transfusion therapy) if nee-
ded for stroke prevention. Additional
emphasis is placed on disease preven-
tion through genetic counseling of gene
carriers for sickle haemoglobin. New
therapies to cure or ameliorate symp-
toms include hematopoietic cell trans-
plantation and hydroxyurea therapy. Life
expectancy for persons with SCD (all
genotypes combined) is reported to be
53 years for men and 58 years old for
women.

Due to the vast array of complications of
SCD, persons with these disorders often
require surgical intervention for treatment
or prevention of certain complications.
According to the Cooperative Study of
Sickle Cell Disease from 1995, 30 day
mortality after surgery was reported to
be 1.1% with three deaths reported to
be related to the surgical procedure and/
or anaesthesia (0.3%) with no deaths in
children under 14. This study reviewed
717 patients with SCD who underwent
over 1,000 surgical procedures over a 10
year period.

Anasthesie bei der Sichelzell-
krankheit

Typische operative Eingriffe
Cholezystektomie, Adenotonsillektomie,
Myringotomie, Splenektomie, zerebrale
Revaskularisation, vitreoretinale Ein-
griffe, Hiftendoprothetik, Nierentrans-
plantation, Verfahren zur zentralen Ve-
nenkatheterisierung, Dilatation und
Kirettage, Sectio caesarea.

Anasthesieverfahren

Ein gut durchgefiihrtes Allgemein- und/
oder regionales Andsthesieverfahren
kann in der Versorgung von Patienten
mit SZK, die prdoperativ evaluiert und
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auf den Eingriff vorbereitet worden sind,
zum Einsatz kommen. Die Entscheidung
zum Einsatz der Allgemeinanasthesie
macht die Aufrechterhaltung der Herz-
Kreislauf- und Lungenfunktion innerhalb
anerkannter Normbereiche sowie die
Optimierung des Volumenstatus und
der Korpertemperatur erforderlich. Be-
stimmte Patienten benotigen ggf. praope-
rative Bluttransfusionen oder Hydrierung
zur Vermeidung einer perioperativen
SZK-Krise. Eine effektive Schmerzthe-
rapie ist gerade in der postoperativen
Phase essenziell, um eine ausreichende
Atemanstrengung sicherzustellen und so
ein akutes Thoraxsyndrom zu vermeiden.
Zu beachten ist, dass die Regionalands-
thesie zur Umverteilung des Blutflusses
mit Verbesserung der kapillaren und
vengsen Oxygenierung in blockierten
Bereichen fiihren kann; die begleitende
kompensatorische Vasokonstriktion in
nicht blockierten Bereichen kann aber
zur Abnahme der vendsen Oxygenie-
rung fiihren. Aus diesem Grund ist die
alleinige Regionalanésthesie nur mit
Vorsicht einzusetzen, da es hierbei zur
regionalen Hypoperfusion und vendsen
Stase mit Sichelbildung kommen kann.
Zudem kann ein unbeabsichtigt hoher
Block die Atemmuskulatur kompromit-
tieren und so zur Hypoxie fihren.

Die Cooperative Study of Sickle Cell
Disease stellte fest, dass es bei Patienten,
die eine Regionalanasthesie erhielten,
haufiger zu Komplikationen im Rahmen
der SZK kam als bei denen, die eine All-
gemeinandsthesie erhielten. Eine neuere
randomisierte, kontrollierte, multizent-
rische Untersuchung — The Transfusion
Alternatives Preoperatively on Sickle
Cell Disease (TAPS) — bestétigte erneut
die Notwendigkeit der prdoperativen
Transfusion zur Vermeidung lebensbe-
drohlicher Komplikationen, wie z.B.
dem akuten Thoraxsyndrom.

Es bestehen keine absoluten Kontraindi-
kationen fiir die Sedierung von Patienten
mit SZK; allerdings ist es essenziell
wichtig, Situationen, die Ereignisse wie
Hypothermie, unzureichende Oxygenie-
rung, Hypoventilation und/oder inada-
quate Sedierung mit Schmerz und
Vasokonstriktion auslésen koénnten, zu
vermeiden.

Klinische Anasthesie

Clinical Anaesthesia

Notwendige ergianzende Diagnos-

tik (neben der Regelversorgung)

¢ abhingig vom Eingriff sowie den
Komorbiditaten

e Hamoglobinelektrophorese

¢ grofes Blutbild

o Stoffwechselprofil inklusive
Leberfunktionstests

¢ Blutgerinnungstests

e Blutgruppe und Antikorperscreening
bzw. Bereitstellung von Blutkonser-
ven (friihzeitige Auftragserteilung,
um rechtzeitig Antikorper zu
erkennen und geeignete Konserven
bereitzustellen)

¢ Rontgenthorax/Lungenfunktionstests

¢ Elektrokardiogramm/Echokardiogra-
phie

e transkranielle Dopplersonographie
(alle Patienten mit HbSS oder
HbSBO-Erkrankung sollten sich im
Alter von 2 bis 16 Jahren jahrlich
einer TKD unterziehen)

¢ Polysomnographie (alle Patienten
mit obstruktiver Schlafapnoe (OSA)
oder Symptomen, die auf eine OSA
hinweisen).

Besondere Vorbereitung des
Atemwegsmanagements

Patienten mit SZK, bei denen eine ob-
struktive Schlafapnoe (OSA) diagnostiziert
wurde bzw. der Verdacht auf eine OSA
besteht, konnten fiir eine Kollapsibilitat
der Atemwege in der perioperativen
Phase pradestiniert sein. Es sollten Vor-
bereitungen fiir den Umgang mit dem
schwierigen Atemweg getroffen werden.
Hiervon abgesehen sind keine auf die
SZK bezogenen spezifischen Vorberei-
tungen erforderlich.

Besondere Vorbereitungen fiir
Transfusionen oder die Gabe von
Blutprodukten

Schon ab einem jungen Alter werden
Patienten mit Sichelzellkrankheit unter
Umstanden h&ufig Blutprodukte trans-
fundiert, sodass diese Patienten im Zu-
sammenhang mit Transfusionen einem
hohen Komplikationsrisiko unterliegen;
so kann es z.B. zur Alloimmunisierung,
zu verzogerten hdmolytischen Transfu-
sionsreaktionen, zur Eiseniiberladung
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oder zu Infektionen wie HIV, Hepatitis
und Parvovirus B19 kommen. Solche
Komplikationen konnen die Bereitstel-
lung geeigneter Blutprodukte erschwe-
ren und so von der Routineanwendung
von Blutprodukten abhalten.

Die Blutgruppenbestimmung, der Anti-
korpersuchtest sowie Kreuzproben soll-
ten bereits frithzeitig erfolgen, da es
einige Stunden oder Tage dauern kann,
geeignete Blutkonserven zu beziehen.
Personen mit SZK sollten phanotypisch
kompatible Blutkonserven erhalten. Um
das anschliefende Risiko der Alloim-
munisierung zu verringern, sollten nach
Moglichkeit auch immer die untergeord-
neten Blutgruppensysteme Beachtung
finden.

Um Patienten mit SZK auf den Eingriff
vorzubereiten, erfolgt haufig die peri-
operative Bluttransfusion. Hierbei kann
die einfache Transfusion oder auch die
Blutaustauschtransfusion zur Anwendung
kommen. Strittig ist dabei der optimale
Transfusionsparameter, um die Sichelbil-
dung zu reduzieren; allerdings konnte
gezeigt werden, dass das Risiko eines
Hyperviskositdtssyndroms — minimiert
werden kann, wenn der Hamatokrit
unter 30% gehalten wird. Im Rahmen
einfacher Eingriffe mag es jedoch nicht
immer notwendig sein, den Hamatokrit
des Patienten {iber den Ausgangswert zu
erhohen. Eine Untersuchung verglich
konservative (einfache) und aggressive
(Austausch-) Bluttransfusionsregime mit-
einander; es wurde dabei festgestellt,
dass die einfache Transfusion so effektiv
war wie die aggressive und dabei nur
halb so viele transfusionsassoziierte
Komplikationen auftraten. Eine Studie
legt nahe, dass prdoperative Transfu-
sionen vor kleineren elektiven Eingriffen
— z.B. Hernienchirurgie, Dental-/Oral-
chirurgie, ophthalmologischen Eingriffen
oder das Setzen von Paukenréhrchen
— bei klinisch stabilen Patienten, die
prdoperativ eine Andmie im Bereich
der eigenen Ausgangswerte aufweisen,
unndtig sein konnten. Eingriffe wie z.B.
die Laparotomie, Thorakotomie, Tonsill-
ektomie und Adenoidektomie weisen
allerdings ein deutlich hoheres Risiko
postoperativer Komplikationen auf. Ins-
gesamt sind unterschiedliche Studien zu



Ubersichten

Review Articles

unterschiedlichen  Schlussfolgerungen
in Bezug auf prdoperative Transfusionen
gekommen. Ein Cochrane Review kam
zu dem Schluss, dass keine Empfeh-
lungen ausgesprochen werden konnen,
sondern vielmehr weitere prospektive
randomisierte Untersuchungen erforder-
lich sind.

Die Entscheidung, Blut und andere Blut-
produkte zu transfundieren, sollte sich
nach den Bedirfnissen des Einzelfalls,
dem chirurgischen Risiko und dem zu-
grunde liegenden Patientenzustand
richten. Falls verfligbar, sollten Patienten
mit SZK vor einem Eingriff von einem
kompetenten Hamatologen evaluiert
werden.

Besondere Vorbereitungen beziig-
lich der Antikoagulation

Bei Patienten, die perioperativ tiber eine
langere Zeit immobilisiert sein konnten,
sollte das Risiko der tiefen Venenthrom-
bose bedacht werden.

Besondere VorsichtsmalRnahmen
bei Lagerung, Transport und
Mobilisierung

Friilhe Mobilisierung mit physiothera-
peutischer Atemtherapie und die Ver-
wendung eines Atemtrainers kdnnten das
Risiko pulmonaler Komplikationen ver-
ringern. Patienten, die unter Asthma lei-
den, profitieren hdufig von der postope-
rativen Salbutamol-Anwendung. Weitere
Vorteile konnten sich durch die praope-
rative Transfusion ergeben (siehe oben).
Eine addquate Schmerztherapie sowie
die Vermeidung einer Flussigkeitsiiberla-
dung konnten ebenfalls das Risiko akuter
Komplikationen entschdrfen. Da viele
Patienten mit SZK eine Betdubungsmit-
teltoleranz aufweisen, ist es wichtig, die
Anamnese des Patienten zu kennen, um
eine ausreichende Schmerzlinderung
bewirken zu kénnen.

Interaktion von chronischer
Erkrankung und Andsthetika

Es muss auf individueller Basis die
Wabhrscheinlichkeit einer Wechselwir-
kung zwischen Andsthetika und der
von Patienten mit Sichelzellkrankheit
eingenommenen Medikation evaluiert
werden.

Klinische Anadsthesie

Clinical Anaesthesia

Anasthesiologisches Vorgehen

Es sollte erwogen werden, bereits im pra-
operativen Wartebereich eine periphere
Venenverweilkaniile anzulegen, damit
die praoperative Hydrierung eingeleitet
werden kann; sonst sollte die groRziigige
Einnahme klarer Flissigkeiten bis zwei
Stunden prdoperativ erlaubt werden.
Bei Anwendung eines Venenstauers zur
Anlage der Venenverweilkantle muss
auf eine ausreichende Perfusion der Ex-
tremitdt distal des Venenstauers geachtet
werden; die Anwendungsdauer muss auf
das zur Anlage der Kaniile Notwendigste
beschrankt werden. Blutsperren ermog-
lichen die Blutleere im Operationsfeld
und verlangen nach einer vorsichtigen
Vorbereitung sowie Uberwachung des
SZK-Patienten. Frithere Berichte bezo-
gen sich auf ungewdhnlich hohe Werte
an fetalem Hamoglobin. In diesem Fall
kénnten eine prdoperative Transfusion
sowie invasives Monitoring erforderlich
sein; dies sollte unter Einbeziehung des
Hamatologen sowie des Chirurgen er-
folgen.

Die Standardiberwachung sollte den
Blutdruck, die Pulsoxymetrie, das Elek-
trokardiogramm, das endtidale CO,
sowie die Korpertemperatur umfassen.
Eine Sauerstoffsattigung kontinuierlich
tiber 94% tragt wahrscheinlich zur Ver-
besserung des Outcomes bei, genauso
auch die Vermeidung der Hypoxie. Ein
verldngertes Blutdruckmessintervall soll-
te — insofern im Rahmen des Eingriffs
und des Patientenzustandes angebracht
— erwogen werden. Zudem sollte die
Anwendung invasiver Messverfahren
erwogen werden, wenn der Eingriff oder
Patientenzustand hierfiir spricht.

Die Raumtemperatur im OP-Saal sollte
auf mindestens 24 °C oder die maximal
erreichbare Temperatur auf Grundlage
des Patientenalters und der zugrunde lie-
genden Erkrankung eingestellt werden.
Gerdte zur aktiven Wdarmung sind zur
Wahrung der Normothermie nitzlich.
Die Hypothermie geht mit einem erheb-
lich erhohten Risiko SZK-assoziierter
Komplikationen einher.

Ubliche intravendse oder inhalative An-
asthetika — inklusive Lachgas — konnen
eingesetzt werden.

Antibiotika sollten bei entsprechender
Indikation verabreicht werden. Weitere
Gaben sollten intraoperativ nach festge-
legten Intervallen erfolgen.

Patienten sollten gut praoxygeniert wer-
den, und die Dauer der Laryngoskopie
und Intubation sollte kurz gehalten
werden. Um Hypoxie, Erbrechen und
Aspiration von Mageninhalt vorzubeu-
gen, sollten Husten, Krimmen sowie
Laryngospasmus vermieden werden.

Patienten mit Sichelzellkrankheit kénnen
unter chronischen Schmerzsyndromen
leiden und so zur Schmerzbekdmpfung
hohere als sonst Ubliche Opiatdosen
oder ergdnzende multimodale Therapie-
ansdtze bendtigen.

Lokalandsthetika konnen zur neuraxi-
alen oder peripheren Nervenblockade
eingesetzt werden, wobei Patienten
aber engmaschig (berwacht werden
sollten, da es Berichte ber die durch
eine Sichelzellkrise ausgeltste periphere
Neuropathie nach neuraxialer Blockade
gibt.

Sollte im Rahmen bildgebender Verfah-
ren i.v.-Kontrastmittel eingesetzt werden,
ist jodhaltiges Kontrastmittel relativ
kontraindiziert, da die hohe Osmolaritat
zum Schrumpfen und zur anschlie-
Renden Sichelbildung der roten Blut-
korperchen fithren kann. Isotonische
Kontrastmittel hingegen gelten als sicher.
Wird i.v.-Kontrastmittel benétigt, wird
haufig die vorhergehende Hydrierung
des Patienten empfohlen.

Besonderes oder zusatzliches
Monitoring

Abhdngig vom Patienten sowie vom
Eingriff.

Maégliche Komplikationen

Schmerzen, ausgel6st durch eine in der
postoperativen Phase auftretende vaso-
okklusive Krise, stellen eine hdufige Kom-
plikation dar. Auslésende Faktoren einer
solchen Krise sind die Hypothermie, die
durch den operativen Schmerz bedingte
Hypoventilation, das Unvermdégen, Flis-
sigkeit zu mobilisieren, sowie eine
unzureichende Oxygenierung. Kompli-
kationen im Rahmen chirurgischer Ein-
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griffe traten bei der Regionalandsthesie
haufiger als bei der Allgemeinandsthesie
auf. In diesem Sinne sind der bedachte
Einsatz von Analgetika, die Hydrierung
sowie die Sauerstoffgabe sehr wichtig,
um postoperative Komplikationen zu
vermeiden bzw. die Wahrscheinlichkeit
des Auftretens zu vermindern.

Personen mit SZK haben ein im Ver-
gleich zur Normalbevolkerung erhohtes
Schlaganfallrisiko. Dieses Risiko ist
fir Patienten mit Moyamoya-Syndrom
oder fritherem Schlaganfall nochmals
erhéht. 41% der SZK-Patienten weisen
nach einem Schlaganfall ein Risiko
rezidivierender zerebrovaskuldrer Ereig-
nisse auf. Es liegen keine einheitlichen
Richtlinien zum andsthesiologischen
Management von SZK-Patienten mit
Moyamoya-Erkrankung vor. Patienten
missen entspannt, gut hydriert, oxyge-
niert, normotherm und hdmodynamisch
stabil sein. Bei Patienten, die eine
Transfusionstherapie erhalten, sollte der
Eingriffszeitpunkt so gewdhlt werden,
dass die HbS-Belastung minimiert wird.

Die hdufigste nicht mit der Sichelzell-
krankheit zusammenhangende Kompli-
kation ist Fieber. Die Komplikationsrate
im Rahmen chirurgischer Eingriffe war
fur die Allgemeinandsthesie niedriger
als fiir die Regionalanasthesie. Dasselbe
wurde auch in Bezug auf Infektionen
festgestellt. Sichelzellpatienten gelten
als immunkompromittiert und sollten
im Rahmen ihrer Versorgung denselben
Uberlegungen unterliegen wie andere
immunkompromittierte Patienten — z.B.
solche, die sich bei einem Krebsleiden
einer Chemotherapie unterziehen oder
unter AIDS leiden. Als solches sollten
bei diesen Patienten Blutkulturen ge-
wonnen, prophylaktische Antibiotika
verabreicht sowie bei Vorliegen pulmo-
naler Symptome Rontgenaufnahmen der
Lunge angefertigt werden.

Postoperative Versorgung

Es muss individuell festgestellt werden,
ob die postoperative Versorgung am-
bulant, stationdr auf einer peripheren
Station, einer Monitoreinheit oder einer
intensivmedizinischen Einheit erfolgen
muss.

Klinische Anasthesie

Clinical Anaesthesia

Es sollten eine aggressive Atemtherapie
mit Sauerstoff, Atemtrainer, physiothera-
peutischer Atemtherapie sowie Bron-
chodilatatoren eingeleitet und eine aus-
reichende Schmerztherapie und Hydrie-
rung sichergestellt werden.

Transfusionen sollten nur dann instituiert
werden, wenn sie aufgrund der Erkran-
kung indiziert sind, oder dann, wenn es
aufgrund von postoperativen lebensbe-
drohlichen Komplikationen erforderlich
ist.

Krankheitsassoziierte Notfille
und Auswirkungen auf Andsthe-
sie und Erholung

Transfusionsreaktionen aufgrund mensch-
lichen Versagens oder Alloimmunisie-
rung stellen eine kontinuierliche Be-
drohung fiir Sichelzellpatienten dar.
Chronische Transfusionen koénnen zur
Entstehung von Antikorpern gegen
Nicht-ABO-Blutgruppen fiihren. Daraus
kénnten Verzogerungen in der Bereit-
stellung von Konserven im Notfall
entstehen. Liegt der Verdacht auf eine
Transfusionsreaktion vor, ist die Trans-
fusion zu unterbrechen und das institu-
tionseigene Verfahren zum Umgang mit
Transfusionsreaktionen zu befolgen.

Mit einem je nach Studie angegebenem
Anteil von 20-85% ist das akute Thorax-
syndrom unter den Sichelzellpatienten
die hdufigste Todesursache. Diagnosti-
sche Kriterien sind unter anderem die im
Rontgenthorax festgestellte beginnende
lobdre Konsolidierung, Fieber uber
38,5 °C, Atemnot oder Brustschmerzen.
Ausgelost werden kann das akute Tho-
raxsyndrom durch Fettembolie und/oder
Infektion, insbesondere durch auferhalb
einer medizinischen Einrichtung erwor-
bene Pneumonie (CAP). Risikofaktoren
fir eine Ateminsuffizienz sind unter
anderem die Herzerkrankung, das fort-
geschrittene Alter sowie neurologische
Ereignisse. Die aggressive Therapie zielt
auf die Verbesserung der Oxygenierung,
Hydrierung, Analgesie, Bronchodilata-
tion, Gabe von Breitspektrumantibiotika
sowie Transfusionsbehandlung. Die
Mortalitat liegt gemdll der National
Acute Chest Syndrome Study bei 3%.
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Ubersichten

Review Articles

Ambulante Anasthesie

Sollte ausschlieBlich fir sehr kleine und
risikoarme Eingriffe in Betracht gezogen
werden.

Geburtshilfliche Anasthesie

Die Allgemeinandsthesie wurde in einer
Studie unter Einschluss von 55 Gebaren-
den als Risikofaktor fiir die postnatale
Sichelbildung (akutes Thoraxsyndrom,
vasookklusive Krise, Apoplexie) identi-
fiziert; hingegen wurde die Anwendung
von Ephedrin nicht als Risikofaktor
identifiziert. Das Risiko des miitterlichen
Todes ist bei der Allgemeinandsthesie
17-fach hoher als bei der Regionalanas-
thesie.

Neuraxiale Techniken konnen sicher ein-
gesetzt werden, allerdings ist die Uber-
wachung auf Neuropathie und Sichel-
zellkrisen angebracht.
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