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Andsthesie bei neuromuskuldren Erkrankungen

Teil 2: Spezielle Krankheitsbilder

Anesthesia in Neuromuscular Disorders. Part 2: Specific Disorders

Zusammenfassung

Neuromuskuldre Erkrankungen kénnen in 4 Hauptgruppen un-
terteilt werden: die Motoneuronerkrankungen, die peripheren
Neuropathien, die Transmissionsstérungen und die Myopathien,
die die grofte Gruppe bilden. Bei den Motoneuronerkrankungen
ergeben sich Probleme hauptsdchlich aufgrund der respiratori-
schen Probleme und der Prddisposition zu Aspirationen bedingt
durch die fortschreitende Muskelschwéche. Depolarisierende
Muskelrelaxanzien kénnen myotone Reaktionen und massive
Hyperkalidmien auslosen, gegeniiber nicht depolarisierenden
Muskelrelaxanzien besteht hingegen eine extreme Uberemp-
findlichkeit. Bei den peripheren Neuropathien stehen kardiale
Einschrankungen im Vordergrund, wobei autonome Regulati-
onsstorungen die kardiovaskuldre Instabilitdit noch verstarken
konnen. Auf negativ inotrope Effekte der Andsthetika muss daher
besonders geachtet werden. Bei hohergradigen AV-Blockierun-
gen kann der Einsatz eines Schrittmachers erforderlich sein.
Beim Charcot-Marie-Tooth-Syndrom besteht eine erhéhte Sensi-
tivitdt auf Thiopental. Die Transmissionsstérungen machen sich
in erster Linie durch respiratorische Probleme bemerkbar. Die
fluktuierende Schwache der Bulbdr- und Atemmuskulatur kann
zu Schluckstérungen, rezidivierenden Aspirationen bis hin zu re-
spiratorischen Insuffizienz fiihren. Aufgrund der reduzierten An-
zahl der Acetylcholinrezeptoren kommt es zu einer stark erhéh-
ten Empfindlichkeit gegeniiber nicht depolarisierenden Muskel-
relaxanzien, z.T. auch zu einem verminderten Ansprechen auf
Succinylcholin. Zu beachten ist, dass verschiedene Medikamente
(z.B. Antibiotika, p-Blocker u.a.), die die neuromuskulire Uber-

Abstract

The neuromuscular disorders described are divided into four
groups: motoneuron diseases, peripheral neuropathies, distur-
bances of neuromuscular transmission and myopathies. In moto-
neuron diseases problems mainly result from respiratory insuf-
ficiency and the predisposition for aspiration caused by progres-
sive muscular weakness. Depolarising muscle relaxants may
elicit myotonic reaction and massive hyperkalemia. In contrast
to non-depolarising muscle relaxants there may be an extreme
hypersensitivity. In peripheral neuropathies the cardiac function
is often limited whereby dysautonomia may enhance cardiovas-
cular instability. The negative inotropic effect of anaesthetic
agents must be observed with care and patients with higher
degree of AV blocks may need a cardiac pacemaker during gene-
ral anaesthesia. The Charcot-Marie-Tooth-Syndrom is charac-
terized with a high sensitivity to thiopental. Disturbances of neu-
romuscular transmission frequently cause respiratory problems
The fluctuating weakness of bulbar and respiratory muscles
may impair swallowing and can lead to recurrent aspirations.
Due to the reduced number of acetylcholine receptors the sensi-
tivity to non-depolarizing muscle relaxants is elevated and the
response to succinylcholine is reduced. Drugs reducing neuro-
muscular transmission such as antibiotics and B-blockers may
enhance these symptoms and should be avoided. In progressive
muscular dystrophies the anaesthetic risk is mainly dependent
on cardiac and respiratory impairment. Administration of succi-
nylcholine leads to the risk of hyperkalmic cardiac arrest. Pati-
ents with metabolic myopathies are also at risk due to the invol-
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tragung verschlechtern, bei diesen Patienten zu einer erhebli-
chen Verstiarkung der Symptome fithren kénnen. Bei den pro-
gressiven Muskeldystrophien wird das andsthesiologische Risiko
weitgehend durch die hdufigen kardialen und pulmonalen Ein-
schrankungen bestimmt. Succinylcholin birgt ein hohes Risiko
eines hyperkalidmischen Herzstillstandes. Patienten mit einer
metabolischen Myopathie sind besonders durch den Mitbefall
des Myokards gefahrdet, respiratorische Probleme sind hier sel-
tener. Der Muskelstoffwechsel sollte mit entsprechender Sub-
stratgabe (je nach Krankheitsbild) unterstiitzt werden. Bei den
Membranstérungen konnen Muskelrigiditat (myotone Reaktion)
oder -schwdche zu respiratorischer Insuffizienz fithren. Neben
depolarisierenden Relaxanzien kénnen auch Cholinesterase-In-
hibitoren und, je nach Krankheitsbild, auch Hypothermie und Er-
niedrigung oder Erh6hung des Serum-Kaliumspiegels myotone
Reaktionen ausldsen.

Schliisselworter
Myopathie - Herzversagen - Respiratorische Insuffizienz - Malig-
ne Hyperthermie - Andsthesierisiko

Nachdem im ersten Teil dieses Artikels (AINS 2002; 37: 77 - 84)
die grundsatzlichen Probleme der Andsthesie bei neuromuskuld-
ren Erkrankungen dargestellt wurden, sollen im Folgenden die
aus andsthesiologischer Sicht wichtigsten NME (Tab.1) vorge-
stellt werden.

Fiir jede Erkrankung werden zundchst Pathophysiologie und Kli-
nik kurz beschrieben, um anschliefSend auf die jeweiligen ands-
thesiologischen Besonderheiten (Tab. 2) einzugehen.

Motoneuronerkrankungen

Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)

ALS ist die haufigste Motoneuronerkrankung. Bei ihr kommt es
zu einer kombinierten Degeneration zentraler und peripherer
Motoneurone; die Pathogenese ist nicht geklart. Die Manifesta-
tion erfolgt in der 5. oder 6.Dekade; im Vordergrund stehen
eine oft asymmetrisch beginnende progrediente Muskelatro-
phie, Bulbarparalyse, Muskelfaszikulationen und -krdmpfe. Die
meisten Muskeln sind innerhalb 1-2 Jahren befallen. Der Ver-
lauf ist meist rasch progredient, die Prognose infaust.

Spinale Muskelatrophie (SMA)

SMA sind klinisch und genetisch heterogene Krankheitsbilder,
die durch einen progredienten Untergang von Vorderhornzellen
im Riickenmark und zum Teil im Hirnstamm charakterisiert
sind. Es existieren verschiedene akute bis chronische Verlaufs-
formen mit einer proximalen bis generalisierten Muskelschwa-
che und -hypotonie, sowie verminderten Reflexen. Es sind meist
jingere Altersgruppen betroffen. Die Lebenserwartung ist meist
verkiirzt.

Andsthesiologische Probleme ergeben sich in erster Linie aus ei-
ner Beeintrdchtigung der Atmung, einer Prddisposition zu Aspi-
rationen und einer veranderten Reaktion auf Muskelrelaxanzien.
Eine Schwéche der bulbdren Muskulatur kann zu Schluckstérun-
gen fiihren. In Kombination mit einer Schwache der Atemmus-

vement of cardiac muscle but respiratory problems are less fre-
quent. Muscle metabolism should be supported by adminis-
tration of substrates depending on the underlying disorder. In
membrane disorders muscle rigidity (myotonic reactions) or
weakness may lead to respiratory insufficiency. In addition to
the depolarising muscle relaxants also anticholinesterase drugs,
hypothermia and dyskalaemia can evoke myotonic reactions.

Key words
Myopathy - Cardiac failure - Respiratory insufficiency - Malignant
hyperthermia - Anaesthetic risk

kulatur treten rezidivierende Aspirationen, Atelektasen und
Pneumonien auf, die lebenslimitierend sein kdnnen. Immobilisa-
tion zusammen mit der Muskelatrophie begiinstigt zudem die
Ausbildung von Skoliosen und Kontrakturen.

Praoperativ ist daher eine genaue Bestimmung der aktuellen (!)
Lungenfunktion nétig, um die Moglichkeiten einer erfolgreichen
Entwéhnung vom Respirator abschdtzen zu kénnen. Dabei diir-
fen allerdings nicht Normalwerte als ZielgroRen dienen.

Spastik und Hyperreflexie bei ALS-Patienten konnen deren Lage-
rung auf dem OP-Tisch erschweren. Bei beiden Erkrankungen be-
steht eine extreme Empfindlichkeit gegeniiber nicht depolarisie-
renden Muskelrelaxanzien (NDMR), da die unreifen, reinnervier-
ten Motoneuron-Einheiten durch eine verminderte Acetylcholin-
synthese eine erniedrigte Transmissionsreserve haben [1,2].
NDMR miissen daher extrem vorsichtig (beginnend mit 10% der
iblichen Dosis) eingesetzt und der Grad der Blockade kontinu-
ierlich kontrolliert werden [3,4]. Dies ist besonders bedeutsam
bei Patienten mit bereits praoperativ grenzwertiger Lungenfunk-
tion, bei denen schon eine leichte Kraftminderung der Atemmus-
kulatur zur Beatmungspflichtigkeit fiihren kann. Depolarisieren-
de Muskelrelaxanzien kénnen bei diesen Patienten zu Myotonie-
dhnlichen Kontraktionen und massiven Hyperkalidmien fiihren
und sind daher kontraindiziert [5-7]. Uber den komplikations-
losen Einsatz volatiler Andsthetika sowohl bei ALS wie auch
SMA liegen verschiedene Erfahrungsberichte vor [8,9]. Der hdu-
fig erhohte Speichelfluss kann eine anticholinerge Medikation
(z.B. Glycopyrrolat s.c.) notwendig machen.

Befiirchtungen, dass Regionalandsthesien moglicherweise zu ei-
ner Verschlechterung der Symptome fiihren kénnten [10,11],
stehen verschiedene Fallberichte iiber deren vorteilhafte Anwen-
dung gegeniiber [12-14]. Die Uberlegenheit eines bestimmten
Andsthesieverfahrens konnte bisher jedoch nicht nachgewiesen
werden [15].
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Tab.1 Einteilung der Neuromuskularen Erkrankungen (NME)

1. Motoneuron-Erkrankungen
- Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)
- Spinale Muskelatrophie (SMA)
- Post-Polio-Syndrom
2. Erkrankungen der peripheren Nerven
2.1 Entziindliche Polyneuropathien
- Guillain-Barré-Syndrom
- Chronisch-inflammatorische demyelinisierende Polyneuro-
pathie (CIDP)
2.2 Hereditdre Polyneuropathien und Ataxien
- Charcot-Marie-Tooth-Syndrom
- Friedreich-Ataxie
2.3 Exotoxische Polyneuropathien
3. Transmissionssétrungen
- Mysthenia gravis
- Myasthene Syndrome
4.  Myopathien
4.1 Progressive Muskeldystrophien (MD)
- Typ Duchenne (DMD)/Typ Becker (BMD)
- Emery-Dreifuss MD
- Cliedergiirtel-MD (LGMD)
- Fazioskapulohumerale MD (FSHD)
- Myotone Dystrohie (DM) und Proximale myotonische Myopa-
thie (PROMM)
4.2 Kongenitale Myopathien
4.3 Myositiden
- Polymyositis
- Dermatomyositis
4.4 Metabolische Myopathien
- Glykogenosen
- Lipidmyopathien
- Purinstoffwechselstérungen
- Mitochondriale Myopathien
4.5 Muskelmembranstérungen
Chlorid-Kanal-St6érungen:
- Myotonia congenita, Typ Thomsen/Typ Becker
Natrium-Kanal-Stérungen:
- Paramyotonia congenita (PC)
- Potassium aggravated Myotonia (PAM)
- Dyskalidgmische periodische Paresen (HyperPP, HypoPP)

Polio/Post-Polio-Syndrom

Bei Polio kommt es zu einem Untergang der motorischen Vorder-
hornzellen durch Virusbefall, wobei zervikale und lumbale
Riickenmarksregionen besonders betroffen sind und als spinale
Formen ca. 2/3 der Erkrankungen ausmachen. Daneben kommen
in einem Drittel bulbdre und bulbospinale Formen vor. Beim
Post-Polio-Syndrom kommt es 20-30 Jahre nach der Erkran-
kung zu einer langsam fortschreitenden Muskelschwadche (ca.
1% pro Jahr) iiberwiegend in den friiher betroffenen Muskelpar-
tien.

Je nach Auspragungsgrad des Post-Polio-Syndroms miissen sub-
klinische Schwadchen oder gar bestehende Paresen eruiert und
dokumentiert werden, die prdoperative Diagnostik muss ge-
gebenenfalls dahingehend verfeinert werden (z.B. Lungenfunk-
tionspriifung).

Sowohl beim Post-Polio-Syndrom wie auch bei der akuten Polio-
Erkrankung, muss mit einer erhéhten Sensitivitdt gegeniiber
NDMR gerechnet werden [16]. Uber negative Erfahrungen mit
volatilen Andsthetika liegen keine Berichte vor. Im Falle einer re-
levanten Schwache der Atmungsmuskulatur muss postoperativ
eine Nachbeatmungsmaoglichkeit gegeben sein.

Erkrankungen der peripheren Nerven

Milde Polyneuropathien sind verbreitet und hdufig Folgen von
Diabetes mellitus und Fehlerndhrung. Ein akuter Beginn und
schwerer Verlauf, der bis zu einer respiratorischen oder autono-
men Insuffizienz fithren kann, tritt aber nur bei wenigen Formen
auf. Generell besteht eine erhéhte Empfindlichkeit fiir Druckla-
sionen der Nerven [2]. Eine Hochrisikogruppe diesbeziiglich stel-
len Patienten mit einer ,hereditiren Neuropathie mit Neigung zu
Druckparesen“ dar [17,18]. Sie ist charakterisiert durch wulstfor-
mige Verdickungen der markhaltigen Fasern [19]. Entsprechende
Vorsichtsmalnahmen bei der Lagerung dieser Patienten miissen
daher ergriffen werden, um Kompressionsschdden zu vermei-
den.

Nicht depolarisierenden Muskelrelaxanzien sollten zuriickhal-
tend und unter relaxometrischer Kontrolle titriert werden [20].
Beim Einsatz volatiler Andsthetika muss auf myokardiale Ein-
schrankungen geachtet werden. Regionalandsthesien sind nicht
kontraindiziert [21], jedoch sollte bei diesen Erkrankungen
durch eine neurologische Untersuchung prdoperativ der aktuelle
Status, nicht zuletzt aus forensischen Griinden, besonders
griindlich dokumentiert werden.

Entziindliche Polyneuropathien

Guillain-Barré-Syndrom (GBS)

Das GBS ist eine akute entziindliche Erkrankung der peripheren
Nerven und der Nervenwurzeln, charakterisiert durch eine Scha-
digung des Myelins, die hdufig im Anschluss an eine unspezifi-
sche Infektion auftritt. Die Pathogenese ist noch weitgehend un-
klar: diskutiert werden u.a. Autoimmunreaktionen. Die Erkran-
kung beginnt mit unspezifischen Bein- und Riickenschmerzen,
gefolgt von Reflexverlusten und symmetrischen, aufsteigenden
Paresen. 50% der Patienten zeigen eine Hirnnerven-Beteiligung
[15]. Verlauf und Schwere der Erkrankung sind sehr variabel,
der Hohepunkt der klinischen Symptomatik (mit Hirnnervenbe-
teiligungen bei einem Drittel, was zu inkomplettem Lidschluss,
Kau- und Schluckstérungen fiihren kann) wird nach maximal 4
Wochen erreicht. Dann sind 75% der Patienten gehunfdhig und
15-20% ateminsuffizient. Zusdtzliche Komplikationen kénnen
bei kardiovaskuldrer Instabilitdt auftreten.

Chronisch inflammatorische demyelinisierende
Polyneuropathie (CIDP)

Die CIDP tritt ebenfalls hdufig im Anschluss an eine unpezifische
Infektion auf; dtiologisch werden auch hier Autoimmun-Mecha-
nismen diskutiert. Der Verlauf ist chronisch progressiv und cha-
rakterisiert durch eine mindestens 8-wochige Progredienz und
motorische, und im Besonderen ausgeprdgte sensible Funktions-
storungen. Pardsthesien und Schwiche betreffen vermehrt die
distalen Muskeln, eine respiratorische Insuffizienz tritt eher sel-
ten ein. Die Dauer der Erkrankung betridgt Monate bis Jahre.

Eine Abkldarung der neurologischen, respiratorischen und kardio-
logischen Funktionen prdoperativ ist obligatorisch. Bei zweit-
oder drittgradigen AV-Blockierungen kann der Einsatz eines
tempordren Schrittmachers notwendig werden. Bei einer FVC
unter 20 ml/kg muss postoperativ mit einer schwierigen und
prolongierten Entwohnung vom Respirator gerechnet werden.
Als Richtlinien fiir den Einsatz einer maschinellen Beatmung
konnen gelten: eine aADO, >300mmHg bei einer FiO, von
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Tab.2 Orientierende Ubersicht anisthesiologischer Besonderheiten bei NME

Erkrankung Befalls-  Inzidenz Lungen- Kardio-Konsil  Volatile NDMR Cave
muster funktion Andsthetische

Motoneuron-Erkrankungen

Amyotrophe Lateralskleroce (ALS) d 1:100000 X X A

Spinale Muskelatrophie (SMA) p 1:10000 (x) A

Post-Polio-Syndrom py sehr selten (x) X \2

Erkrankungen der peripheren Nerven

Entziindliche Polyneuropathien

Guillain-Barré-Syndrom a 1:50000 X (x) X 4 Dysautonomie, AV-Blick
(agf. SM)

ciop d/py 1:100000 ) X 1

Hereditére Polyneuropathien

Charcot-Marie-Tooth-Syndrom d 1:2500 X X X x4 Barbiturate |

Friedreich-Ataxie d 1:50000 X X (x) X

Exotoxische Polyneuropathien d 1:1000 (x) (x) X

Transmissionsstérungen

Myasthenia gravis p,b 1:20000 X X 2 uwU. Sx T

Myasthene Syndrome p (1:100000) X X A Sx 4

Myopathien

Progressive Muskeldystrophien p 1:3000 X X X ChE-l

Myotone Dystrophie/PROMM d/p 1:7500/1:100000  x { Atemdepr. Med., ChE-I,
AV-Block (ggf. SM)

Kongenitale Myopathien p (1:20000) X X X

Myositiden P 1:100000 X X X 2

Metabolische Myopathien

Glykogenosen p 1:120000 X X (x) X schwierige Intubation
metabol. Azidose

Lipidmyopathien p (1:100000) X X X Hypoglykdamie

MAD-Mangel p 1:50000 X X

Mitochondriale Myopathien p 1:20000 X 4 AV-Block (ggf. SM)

Muskelmembranstérungen

Myotonia congenita g 1:10000 X 4 ChE-I

Kalium-sensitive Myotonien und g 1:50000 (x) (x) (x) l Dyskaliamie, ChE-I,

Periodische Paralysen Hypothermie

d = distal, p = proximal, b = bulbar, py = patchy, a = aufsteigend, g = generalisiert, (Pravalenz) = Schatzung (Angaben nicht gut belegt), x = erlaubt, (x) = einge-
schrinkt erlaubt, NDMR = nichtdepolarisierende Muskelrelaxanzien, | = Dosis reduziert, T = Dosis erhéht, Sx = Succinylcholin, SM = Schrittmacher, ChE-I = Cholin-

esterase-Inhibitoren

Nota bene: Succinylcholin ist bei allen NME kontraindiziert (Ausnahme: Transmissionsstérungen)

1,0, ein paCO, >50 mmHg, ein maximaler inspiratorischer Sog
<30 mmHg, sowie eine VC < 15 ml/kg [15].

Nicht depolarisierende Muskelrelaxanzien kdnnen eine deutlich
verlangerte Wirkdauer haben und sollten daher nach Wirkung
titriert werden. Uber den problemlosen Einsatz volatiler Anis-
thetika wurde berichtet [20], auf eine Andsthetika-induzierte
Atemdepression muss jedoch geachtet werden.

Die respiratorische Insuffizienz, haufig auch in Assoziation mit
einer durch die Dysautonomie [2] bedingten kardiovaskuldren
Instabilitdt, hat wesentlichen Anteil an den andsthesiologischen
Problemen. Dabei kann sowohl eine gesteigerte als auch eine
verminderte Sympathikus- oder Parasympathikusaktivitdt auf-
treten und besonders bei Lagerungswechsel und/oder Volumen-
mangel symptomatisch werden [22]. Daher sollte eine kontinu-
ierliche arterielle Blutdruckmessung erfolgen. Diese beim GBS
regelhaft auftretende, beim CIPD eher seltene Dysautonomie,
kann neben Alterationen der Magendarmfunktion und der Ther-
moregulation auch zu Stérungen der Herz-Kreislauf-Regulation

fithren. Diese kénnen sich in Arrhythmien, Bradykardien, Herz-
frequenz- und Blutdrucklabilitit sowie (in der Regel) transienten
Asystolien nach Manipulationen, wie z.B. endotrachealem Ab-
saugen, duBern [23]. Der Einsatz von Regionalandsthesie-Techni-
ken wird kontrovers diskutiert, wobei deren Einsatz in der Ge-
burtshilfe vorteilhaft zu sein scheint; Lokalandsthetika sollten
aufgrund einer erhohten Sensitivitdt nach Wirkung titriert wer-
den [24-27].

Da respiratorische und kardiale Komplikationen gleichermafZen
an der Mortalitdt beteiligt sind [28], erfordert jeder Verdacht
auf autonome Stérungen oder Verschlechterung der Lungen-
funktion postoperativ eine Uberwachung auf der Intensivstation,
ggf auch eine Beatmung. Hdufig ist eine antihypertensive oder
antihypotensive Behandlung notwendig [15]. Der Einsatz von
Sympathomimetika sollte mdglichst zuriickhaltend erfolgen
[29], eine Hypotension primar mit Volumengabe behandelt wer-
den. Einer Hypertension sollte mit kurzwirksamen Medikamen-
ten (z.B. Urapidil) begegnet werden. In seltenen Fillen wurde
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eine inaddquate ADH-Sekretion (SIADH) beobachtet, welche zu
einer Hyponatridmie fiihren kann [30].

Hereditdre Polyneuropathien und Ataxien

Sie stellen eine heterogene Gruppe von Krankheitsbildern dar,
bei denen verschiedene Gruppen entsprechend ihrer Ausfille
unterschieden werden kdnnen: dazu gehoren u.a. die heredita-
ren motorisch-sensiblen Polyneuropathien und hereditdre Er-
krankungen des zentralen Nervensystems mit peripherer Beteili-
gung. Postnatal manifestieren sie sich als ,floppy-baby-Syn-
drom*.

Charcot-Marie-Tooth-Syndrom

Es gehort zur ersten Gruppe und stellt die hdufigste vererbte Er-
krankung des peripheren Nervensystems dar [31]. Es beginnt
meist in der zweiten Lebensdekade mit symmetrischen Schwa-
chen der distalen Beinmuskulatur, die zur Ausbildung eines
Klumpfusses fiihren; spdter kann es auch zu Atrophien der
Hand- und Unterarmmuskulatur kommen. Klinisch steht eine
Behinderung beim Gehen, bedingt durch die Schwdche kombi-
niert mit einer sensiblen Ataxie, im Vordergrund. Ublichweise
fehlt ein kardiale, respiratorische oder zentrale Beteiligung.

Friedreich-Ataxie

Sie ist die hdufigste Erkrankung in der zweiten Gruppe. Dabei
sind Kleinhirn, Riickenmark, periphere Nerven, Herz und Koh-
lenhydratstoffwechsel betroffen. Dies fiihrt zu Ataxie, Muskel-
schwdche, Dysarthrie, einer (meist nicht-obstruktiven) Kardio-
myopathie, sowie einer gestérten Glukosetoleranz. Uber die
Hilfte der Patienten verlieren die Gehfdhigkeit schon in der
2.Dekade, die Lebenserwartung wird besonders von der Herzer-
krankung und ggf. den Spatfolgen des Diabetes mellitus be-
stimmt [19].

Die andsthesiologischen Erfahrungen stammen vor allem von
Charcot-Marie-Tooth-Patienten [32]. Prdoperativ ist eine genaue
Evaluation der Herz- und Lungenfunktion von Bedeutung. Pa-
tienten mit signifikanten sensiblen und motorischen Ausféllen
konnen sehr empfindlich auf Thiopental reagieren [33], Succinyl-
cholin darf wegen der Gefahr hyperkalidmischer Krisen nicht
verwendet werden [6,34]. Die Anschlagszeit fiir nicht depolari-
sierende Muskelrelaxanzien scheint nicht verldngert zu sein
[35], unter Umstanden muss jedoch mit einer deutlich verlanger-
ten Blockade gerechnet werden [20]. Bei Vorliegen einer Kardio-
myopathie (v.a. bei der Friedreich-Ataxie) muss der Einsatz
negativ-inotroper Substanzen, wie z.B. volatiler Andsthetika,
sorgfdltig iberdacht werden.

Exotoxische Polyneuropathien

Toxische Neuropathien kénnen durch verschieden Noxen verur-
sacht sein. In der Regel kommt es zu einer axonalen Schadigung
unterschiedlichen AusmalRles. Dies fiihrt zu sensorischen, moto-
rischen und autonomen Funktionsstérungen. Nach Diabetes
mellitus ist Alkoholabusus die zweithdufigste Ursache einer sol-
chen Polyneuropathie. Dariiber hinaus gewinnen jedoch Medi-
kamente als Ausléser zunehmend an Bedeutung. Allen voran
gilt dies fiir die Chemotherapeutika in der Tumortherapie, aber
auch Chloramphenicol, Amiodaron, Losungsmittel, Pestizide,
Schwermetalle u.a. kénnen eine Polyneuropathie hervorrufen.

Bei Verdacht auf eine Kardiomyopathie, sollte eine entsprechen-
de Diagnostik prdoperativ veranlasst werden; volatile Andstheti-
ka sollten dann vorsichtig eingesetzt werden.

Transmissionsstorungen

Mysthenia gravis (MG)

Die MG ist eine humoral bedingte Autoimmunerkrankung, die
mit einem Funktionsverlust der peripheren nikotinergen Acetyl-
cholinrezeptoren (AChR) einhergeht und eine wechselnde
Schwidche und abnorme Ermiidbarkeit der Skelettmuskulatur
bedingt. Hiufig sind zuerst Augen-, Gesichts- und Schlundmus-
kulatur betroffen, in 65% der Fille tritt eine Generalisierung in-
nerhalb von 2 -3 Jahren auf. Typisch ist eine Symptomzunahme
im Tagesverlauf, nach Anstrengungen, bei Infekten oder
Hormonumstellungen. Unbehandelt kann es zur raschen Progre-
dienz bis zur Ateminsuffizienz kommen (myasthene Krise).

Myasthene Syndrome

Es werden verschiedene myasthene Syndrome unterschieden:
autoimmun/paraneoplastisch (Lambert-Eaton-Syndrom, LES),
kongenital, sowie toxisch (Botulismus, medikamentds). Das
Lambert-Eaton-Syndrom ist im Kindesalter ein seltenes Syn-
drom, beschrieben bei Autoimmunerkrankungen und Leukdmie.
Im Erwachsenenalter tritt es hdufiger bei Bronchialkarzinomen
auf. Es kommt dabei zu einer Hemmung der Acetylcholin-Frei-
setzung. Dies fiihrt zundchst unter Belastung zu einer fluktuier-
enden Muskelschwache, verminderten Muskeleigenreflexen und
Mundtrockenheit.

Wichtig: eine myasthene Reaktion kann u.a. auch bei ALS und
Polymyositis auftreten.

Andsthesiologisch bedeutsam ist in erster Linie ein Befall und da-
mit eine Schwache der Bulbar- (bei LES seltener) und der Atem-
muskulatur. Ersteres begiinstigt Aspirationen und damit Pneu-
monien und kann besonders in Kombination mit einer Schwdche
der Atemmuskulatur zur respiratorischen Komplikationen fiih-
ren [36]. MG fiihrt dariiber hinaus zu einer distal betonten
Schwache, wadhrend beim LES eher die proximale Muskulatur be-
fallen ist. Die wichtigsten praoperativen Untersuchungen betref-
fen die Lungen- und Schluckfunktion, bei einer Vitalkapazitdt
<20 ml/kg kann schon eine geringe Verschlechterung der neuro-
muskuliren Ubertragung eine Nachbeatmung notwendig ma-
chen [2]. Die gewohnte Medikation sollte praoperativ moglichst
lange, d.h. bis ca. 6 h vor Beginn der Narkose beibehalten, Sub-
stanzen mit atemdepressiven Nebenwirkungen zur Praimedikati-
on vermieden werden.

Aufgrund der reduzierten Anzahl von Acetylcholin-Rezeptoren
ist die Empfindlichkeit bei MG gegeniiber nicht depolarisieren-
den Muskelrelaxanzien (NDMR) deutlich erhéht. Die EDgs ist bei
verschiedenen Substanzen mit Werten zwischen 15% (Alcuroni-
um) und 60% (Vecuronium) im Vergleich zum Normalwert stark
erniedrigt [37]. Gegebenenfalls kann eine noch nicht abgeklun-
gene Relaxierung mit Cholinesterasehemmern vorsichtig an-
tagonisiert werden [38,39]. Wainwright et al. fanden bei
1 mg/kg Succinylcholin einen depolarisierenden Block mit aus-
reichender Relaxierung, bei jedoch um ca. 40-50% verldngerter
Anschlagszeit. Obwohl alle Patienten zwar nachfolgend einen
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(Phase II-)Block mit einer mittleren Dauer von 30 min entwickel-
ten, erholten sich jedoch problemlos [40].

Patienten mit LES hingegen zeigen eine extreme Empfindlichkeit
gegeniiber NDMR [41], die auch gegeniiber depolarisierenden
Relaxanzien (DMR) bestehen kann [42]. Cholinesterasehemmer
haben sich hierbei zur Antagonisierung einer iiberhingenden
NDMR-Blockade als wenig wirksam erwiesen [41], gegebenen-
falls konnen Aminopyridine eingesetzt werden (3,4-Diaminopy-
ridin) [43]. NDMR sollten daher beginnend mit 5-10% der {ibli-
chen Dosis eingesetzt werden [44]. Zu beachten ist, dass schon
die {ibliche Prakurarisierungsdosis im Falle einer nicht bekann-
ten Myasthenie bzw. LES zur kompletten Muskelrelaxation fiih-
ren kann [45]!

Volatile Andsthetika, insbesondere Desfluran und Sevofluran,
konnen bei diesen Patienten sehr vorteilhaft eingesetzt werden,
da ihr anasthetischer Effekt praktisch stoffwechselunabhangig
durch eine schnelle An- und Abflutung gut steuerbar ist
[46-48] und die Auswirkungen auf die neuromuskulire Uber-
tragung minimal sind. Auch die Kombination einer Epidural-
und Allgemeinanasthesie wird empfohlen [49 - 51].

Da die Gefahr einer Uberdosierung mit einer dadurch bedingten
postoperativen Apnoe grof3 ist, muss eine Dosistitrierung der
NDMR unter relaxometrischer Kontrolle durchgefiihrt und eine
Nachbeatmungsmoglichkeit immer eingeplant werden; trotz-
dem muss mit einer verldngerten Wirkung gerechnet werden
[44]. Auch wahrend klinischer Remission kann die erh6hte Sen-
sibilitdt gegeniiber NDMR persistieren [52]!

Postoperativ sollte die Wiederaufnahme der Medikation sehr
vorsichtig erfolgen, da sich die Empfindlichkeit des Patienten ge-
dndert haben kann. Fiir den Fall, dass die Medikation nicht oral
gegeben werden kann, ist zu beachten, dass die i.v.-Dosis auf-
grund der erheblich besseren Bioverfiigbarkeit drastisch redu-
ziert werden muss (nur ca. 1/30 (!) der oralen Dosis). Bei diesen
Patienten ist zu beachten, dass zahlreiche weitere Medikamente
die neuromuskulire Ubertragung verschlechtern kénnen. Hierzu
gehoren u.a. Antibiotika (Aminoglykoside, Penicillin, Sulfonami-
de, Tetrazykline), Antiarrhythmika (Lidocain, Procain, Phenyto-
in), B-Blocker (Propanolol), psychotrope Substanzen (Benzodia-
zepine, Chlorpromazin), D-Penicillamin, Ketamin und Halothan
sowie jodierte Kontrastmittel [43,53 -55]. Im Gegensatz zu Pa-
tienten mit MG muss bei LES-Patienten mit dem hdufigen Auf-
treten autonomer Begleitsymptome (Mundtrockenheit, Obstipa-
tion, etc.) gerechnet werden [56].

Eine myasthene Krise (akute Schwdche der Bulbdr- und Atem-
muskulatur, die eine Beatmung erforderlich machen kann) zeigt
eine Unterdosierung der Cholinergika an. Eine Uberdosierung
von Cholinesterasehemmern (cholinerge Krise) kann ebenfalls
zu Muskelschwdche bis hin zu Ateminsuffizienz, sowie Kramp-
fen, Bradykardie, starkem Tranen- u. Speichelfluss und profusem
Schwitzen fithren. Als Antidot wirkt Atropin 0,01-0,02 mg/kg
s.c. Zur Antagonisierung eines Relaxansiiberhanges sollten ma-
ximal zwei bis drei fraktionierte Dosen von 0,25-0,5 mg Neo-
stigmin verwendet werden, ggf. muss das spontane Abklingen
der noch bestehenden Restblockade abgewartet werden [44].

Muskarinische Nebenwirkungen, wie Magen-Darmkrampfe,
Durchfille und Hypersekretion konnen durch Gabe von Anticho-
linergika (z.B. Glycopyrrolat) behandelt werden.

Generell ist eine leichte Unterdosierung von Cholinergika einer
Uberdosierung vorzuziehen [19]. Bei Unsicherheit beziiglich der
Ursache der Krise gibt der Tensilontest Aufschluss: nach Gabe
von 0,5 mg Atropin + 10 mg Edrophonium nimmt die Muskel-
kraft bei einer mysthenischen Krise binnen 1-2 min deutlich
zu, bei einer cholinergen Krise bleibt die Muskelschwdche beste-
hen.

Myopathien

Progressive Muskeldystrophien (MD)

Der Dystrophin-Glykoprotein-Komplex bildet einen wesentli-
chen Teil der Dystrophinachse, die den Extrazelluldrraum mit
dem Zytoskelett der Muskelfaser verbindet. Ein primdrer Mangel
eines Proteins dieses Komplexes fiihrt sekundar auch zur Reduk-
tion anderer assoziierter Proteine und zu einer Uberbeanspru-
chung und Ldsion des Sarkolemms unter mechanischem Stress.
Der dadurch verursachte Einstrom extrazelluldrer Komponen-
ten, besonders von Calcium, fithrt zur Nekrose [57] und in unter-
schiedlicher Progredienz zu einem Abbau der Skelett- und Herz-
muskulatur.

Muskeldystrophie Typ Duchenne (DMD)/Typ Becker (BMD)

Bei der DMD ist das Dystrophin stark vermindert oder fehlt voll-
stdndig. Manifestation zwischen dem 1. und 6. Lebensjahr, pri-
madr im Becken- und Schultergiirtel, oft zusammen mit Waden-
hypertrophien und Herzverdnderungen. Die Krankheit ist pro-
gredient, es kommt zu Kontrakturen und Wirbelsdulendeformi-
titen; ca. 10 Jahre nach Manifestation tritt Gehunfihigkeit, in
der 2. oder 3. Dekade der Tod ein.

Bei der BMD ist das Dystrophin noch teilweise funktionstiichtig.
die Manifestation mit Muskelschwache erfolgt meist zwischen
dem 5. und 15. Lebensjahr, ebenfalls primdr im Becken-, spater
im Schultergiirtel. Eine Kardiomyopathie ist hdufig. Die Progre-
dienz ist langsamer als bei der DMD. Die Gehfdhigkeit bleibt
durchschnittlich bis zum 30. - 50. L] erhalten, die Lebenserwar-
tung liegt im Durchschnitt bei 35 - 55 Jahren.

Emery-Dreifuss-MD (EDMD)

Das Fehlen des Proteins Emerin an der Innenseite der Kernmem-
bran ist fiir die Krankheitssymptome verantwortlich. Vorherr-
schend sind Kontrakturen in den ersten zwei Lebensdekaden im
Bereich der Ellbogen- und Sprunggelenke sowie der Nackenmus-
kulatur; die progressive Muskelschwache und -atrophie beginnt
scapulohumeral und tibio-perondal; eine Kardiomyopathie ist
hdufig. Die kardialen Stérungen dufSern sich v. a. in Reizleitungs-
stérungen, die zu Bradykardien, QT-Verldngerungen und ventri-
kuldren Blockierungen fiihren. Eine dilatative Kardiomyopathie
mit ausgepragter Herzinsuffizienz ist eher selten [58]. Die Geh-
fahigkeit bleibt hdufig bis zum 4. Lebensjahrzehnt oder linger
erhalten. Haufigste Todesursache ist ein plotzlicher Herztod mit
einem Altersgipfel zwischen 30 und 60 Jahren [15].
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Gliedergiirtel-MD (LGMD)

Klinisch und genetisch heterogene Krankheitsbilder, die von den
Dystrophinopathien klinisch nicht immer zu unterscheiden sind.
Verschiedene Gendefekte fiihren zu einem Mangel an Struktur-
proteinen oder Enzymen (s.o0.). Eine Manifestation ist in jedem
Alter moglich. Die Muskelschwdche und -dystrophie beginnt
meist im Beckengiirtel, im weiteren Verlauf ist auch der Schul-
tergiirtel betroffen. Ein gehduftes Auftreten von Kardiomyopa-
thien ist bei allen Formen zu beobachten [59]. Die kardialen Sto-
rungen duf3ern sich in Sinustachykardien, Reizleitungsstérungen
mit Blockbildern, Ischdmiezeichen, Dilatation, Wandbewe-
gungsstdrungen bis hin zum Herzversagen [15,60]. Die Prognose
ist variabel: bei fast allen Formen sind sowohl rasch-progredien-
te Duchenne-dhnliche wie auch langsam-progrediente Verldufe
mit Gehverlust erst in der 3.-4. Dekade und Tod jenseits des
40. Lebensjahres beschrieben.

Fazioskapulohumerale MD (FSHD)

Genetische Erkrankung mit unbekannter Pathogenese. Die Mani-
festation ist in jedem Alter méglich, der Gipfel liegt um das
16. Lebensjahr. Die Muskelschwadche und -atrophie beginnt im
Gesicht und Schultergiirtel, im Verlauf sind die distalen unteren
Extremitdten und der Beckengiirtel mitbetroffen. Meist besteht
keine klinisch relevante kardiale Einschrankung [61,62], aller-
dings wurde kiirzlich tiber ventrikuldre Reizleitungsstérungen,
AV-Blockierungen, Arrhythmien, Tachykardien, Long-QT-Syn-
drom und weitere Auffalligkeiten berichtet [63]. Am ehesten tre-
ten respiratorische Einschrankungen auf. Die Progredienz bei der
klassischen Form ist langsam, die Lebenserwartung meist nor-
mal.

Aufgrund der teilweise erheblichen kardialen und respiratori-
schen Einschrankungen ist eine entsprechende kardiologische
Abkldrung sowie eine Bestimmung der aktuellen Lungenfunk-
tion praoperativ unerldsslich.

Kontrakturen und Skoliosen kénnen zu Lagerungsproblemen auf
dem OP-Tisch fiihren. Eine gastrale Hypomotilitit kann zu einem
erhohten Aspirationsrisiko perioperativ beitragen [64], eine ,ra-
pid sequence induction“ sollte erwogen werden. Wesentlich fiir
die perioperative Morbiditdt ist die Kardiomyopathie (Zusam-
menfassung bei [65]). Kardiale Stérungen treten bei 50-70%
der Duchenne-Patienten auf [66 -68], werden jedoch nur in ca.
10% klinisch manifest, EKG-Auffalligkeiten wie Q-Zacken oder
Schenkelblockbilder weisen darauf hin; bei relevanten Rhyth-
musstorungen wird die Implantation eines Schrittmachers emp-
fohlen [69]. Auch kardial vollig kompensierte Patienten kénnen
einen plotzlichen Herztod erleiden. Hier ist wichtig sich zu ver-
gegenwdrtigen, dass die kardialen Einschrankungen nicht mit
dem Erkrankungsgrad der Skelettmuskulatur korrelieren [15].

Die respiratorische Schwache manifestiert sich in einer Erniedri-
gung der Vitalkapazitdt (VC) und der totalen Lungenkapazitit
(TLC). Eine Kyphoskoliose fiihrt zu weiteren Einschrankungen
der Lungenfunktion, wobei respiratorische Probleme meist erst
durch Atemwegsinfekte ausgelost werden. Sicherheitshalber
sollten Andsthetika in geringstmdglicher Dosis eingesetzt wer-
den, um einer postoperativen Atemdepression nicht Vorschub
zu leisten.

Succinylcholin und volatile Andsthetika bergen bei allen Dystro-
phinopathien ein besonders hohes Risiko eines Hyperkalidmie-
induzierten Herzstillstandes [3,70], sowie MH-dhnlicher Episo-
den und einer schweren Rhabdomyolyse [71]. Bei NDMR wurden
trotz normaler EDgy5 jedoch z.T. erheblich verldngerte Erholungs-
zeiten beobachtet [72], weshalb auch hier ein zuriickhaltender
Einsatz empfohlen sei. Zur Aufhebung eines Uberhanges muss
allerdings auf die Anwendung von Cholinesterasehemmern ver-
zichtet werden, da diese, ebenso wie Succinylcholin, zu massiven
Hyperkalidmien mit Asystolien fithren kénnen [73]. Eine Nach-
beatmungsmoglichkeit muss grundsdtzlich gegeben sein.

Myotone Dystrophie (DM) und Proximale myotone Myopathie
(PROMM)

Die DM ist die hdufigste myotone Muskelerkrankung, kombiniert
mit einer dystrophen Muskelerkrankung und multisystemischen
Verdnderungen, wie Katarakte, Gonadenatrophie und Innenohr-
schwerhorigkeit. Der Schweregrad der Verdnderungen nimmt in
der Regel von Generation zu Generation zu: distal betonte Mus-
kelschwdche und -atrophie, Myotonie, Ermiidbarkeit, Bela-
stungsintoleranz, Katarakt, Innenohrschwerhorigkeit, Dysarthrie
und kardiale Symptome (Kardiomyopathie, Herzrhythmussto-
rungen). Typisch sind weiterhin Atemstérungen und eine psy-
chomotorische Retardierung. Bei der PROMM besteht eine proxi-
male Schwdche, Myotonie und Katarakt. Auch hier sind schwere
kardiale Symptome, wie Reizleitungsstérungen und ventrikuldre
Tachykardien méglich [74].

Das andsthesiologische Risiko wird weitgehend durch die pul-
monalen und kardialen Einschrankungen bestimmt, auch hier
muss eine entsprechende prdoperative Abklarung durchgefiihrt
werden. Regionale Andsthesieverfahren sind zu bevorzugen [15].

Die Muskelschwache kann eine Saug-, Schluck- und Atemschwa-
che bedingen [19]. Da auch die glatte Muskulatur betroffen ist
[75], kénnen zusitzlich Stérungen der Osophagus- und Magen-
motilitdt bestehen [76,77], die zusammen mit dem durch eine
Schwadche der Atemmuskulatur verursachten vermindertem Hu-
stenstol3 zu einer weiteren Erh6hung des Aspirationsrisikos fiih-
ren. Eine ,rapid sequence induction“ ist daher sinnvoll. Die hypo-
plastische Interkostal- und Zwerchfellmuskulatur begiinstigt die
Ausbildung einer restriktiven Ventilationsstérung [78]. Oft be-
steht eine extreme Empfindlichkeit gegeniiber allen atemde-
pressiven Medikamenten (nicht nur Barbituraten), die zu einer
langdauernden Apnoe fiihren konnen und daher sehr zuriickhal-
tend dosiert werden miissen [79-82]; auch muss mit einer ver-
minderten Atemantwort auf Hypoxie und Hyperkapnie gerech-
net werden [83]. Da nicht nur Succinylcholin, sondern auch Cho-
linesteraseinhibitoren zu schweren myotonen Kontraktionen
fiihren konnen, die eine Beatmung und Intubation unmdglich
machen koénnen, sind auch diese kontraindiziert [84,85]. Bei ei-
nem Uberhang nicht depolarisierender Muskelrelaxanzien muss
daher eine Spontanremission abgewartet werden [86]. Die EDgs
scheint im Erwachsenenalter {iberwiegend normal [87], in Ein-
zelfdllen und besonders im Sduglings- und Kleinkindesalter
muss jedoch mit einer verzégerten Erholung gerechnet werden
[73,88].

Bei Narkosen muss mit hdufigen kardialen Problemen gerechnet
werden [89], da eine Kardiomyopathie mit Leitungsstérungen
bis hin zu kompletten AV-Blockierungen, die therapierefraktar
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auf Atropin sind und Arrhythmien in bis zu 50% der Fdlle gefun-
den wird [90,91]. Wichtig in diesem Zusammenhang ist, dass
eine Behandlung der Myotonie-Symptome mit Antiarrhythmika
mit den kardialen Leitungsstérungen interferieren kann [92]. Der
Einsatz eines Schrittmachers muss erwogen werden, wobei die
Gefahr eines plotzlichen Herztodes eher von Tachyarrhythmien
als von Bradykardien auszugehen scheint [93]. Eine 24-stiindige
EKG-Uberwachung postoperativ wird empfohlen [15].

Die hdufige Glukosestoffwechselstorung bei diesen Patienten
kann durch einen Mangel an Insulinrezeptoren auf der Muskelfa-
sermembran erkldrt werden [94,95]. Da leichtere myotone Reak-
tionen auch durch dufBere Reize wie Kalte und Beklopfen der
Muskeln ausgeldst werden kénnen, muss eine Auskiihlung der
Patienten unbedingt vermieden werden. Nota bene: aufgrund
des myogenen Mechanismus der myotonen Reaktion ist eine
pharmakologische Unterbrechung durch Muskelrelaxanzien
nicht moéglich [84]. Wahrend der Schwangerschaft muss mit ei-
ner Exazerbation der myotonen Symptome gerechnet werden
[96].

Kongenitale Myopathien

Kongenitale Myopathien umfassen eine Gruppe genetisch deter-
minierter oder erworbener Myopathien, wie Central Core disease
(CCD), Nemaline Myopathie, kongenitale Fasertypendisproporti-
on u.a., die iberwiegend bei Geburt oder innerhalb der ersten 12
Lebensmonate zu Symptomen fiihren.

Hauptsymptome sind generalisierte muskuldre Hypotonie, Mus-
kelschwdche, Reflexabschwédchungen und Verzégerung der mo-
torischen Entwicklung. Kongenitale Hiiftdysplasie, Wirbelsdu-
len- und Fuf3fehlstellungen sind hdufig, je nach Form bestehen
auch Augen- und/oder Hirnverdnderungen sowie eine Mitbetei-
ligung des Herzmuskels. Dies kann sich in einer myokardialen
Hypertrophie, Dilatation bis hin zum Herzversagen manifestie-
ren [60]. Der Verlauf ist in der Regel nicht oder nur wenig progre-
dient; selten sind schwerste lebensbedrohliche Verldufe be-
schrieben.

Neben der neurologischen Abkldrung sollte prdoperativ auch
eine kardiologische Untersuchung sowie eine Bestimmung der
respiratorischen Funktion erfolgen. Volatile Andsthetika und
Succinylcholin bergen ein hohes Risiko fiir MH-dhnliche Reaktio-
nen (bzw. fiir Maligne Hyperthermie bei der Central Core Disease
und beim sehr seltenen King-Denborough-Syndrom [97]) und
sind daher kontraindiziert. Bedingt durch die muskuldre Schwa-
che sind respiratorische Funktionsstérungen hdufig [2] und miis-
sen beim andsthesiologischen Management beriicksichtigt wer-
den. Nicht depolarisierende Muskelrelaxanzien sollten zur Ver-
meidung einer postoperativen Ateminsuffizienz sparsam und
unter relaxometrischer Kontrolle titriert werden.

Myositiden

Polymyositis

Dermatomyositis

Bei der Polymyositis handelt sich um eine sporadisch auftreten-
de, entziindlich degenerative Erkrankung, bedingt durch einen
Autoimmunprozess. Treten zusdtzlich Hautsymptome und Ver-
kalkungen auf, handelt es sich um eine Dermatomyositis. Die
Krankheit kann sich in jedem Lebensalter manifestieren, der
Haufigkeitsgipfel ist jedoch im héheren Lebensalter. Leitsympto-

me sind zunehmende proximal betonte Muskelschwdche,
schweres allgemeines Krankheitsgefiihl und bei der Dermato-
myositis Hautveranderungen (Erytheme im Gesicht, {iber Streck-
seiten der Ellenbogen-, Knie- und Zehengelenke, z.T. Ulceratio-
nen). Die Beteiligung anderer Organe (Herz, Gastrointestinal-
trakt, Verkalkungen gelenknaher Sehnen) kann den Krankheits-
verlauf aggravieren. Die CK ist regelhaft erhdht, bei einem akti-
ven Schub bis zum 50-fachen der Norm, eine sichtbare Myoglo-
binurie wird allerdings selten beobachtet [98].

In den wenigen berichteten Fallen von Narkosen bei diesen Pati-
enten wurden neben einem erhohten Aspirationsrisiko, bedingt
durch eine verlangsamte Magenentleerung, Kardiomyopathien
mit Blockbildern, Rhythmusstérungen und Herzversagen, sowie
Perikarditiden beschrieben [99]. Auf mdgliche pulmonale Prob-
leme durch Aspirationspneumonien im Gefolge von Schlucksto-
rungen, unzureichender Bronchialtoilette mit Sekretverhalt bei
Schwaiche der Atemmuskulatur und interstitielle Lungenveran-
derungen wurde hingewiesen [100]. Andere Autoren fanden in-
traoperativ keinerlei kardiale Probleme sowie postoperativ eine
vollstandige Erholung der Lungenfunktion und stuften das ands-
thesiologische Risiko insgesamt eher als gering ein [101].

Sicherheitshalber sollte prdoperativ eine eingehende Untersu-
chung Aufschluss {iber Grad und AusmafR des Organbefalls ge-
ben, vor allem iiber eventuelle Schluckstérungen und das Maf3
der Beeintrachtigung der Lungen- und Herzfunktion, da eine
Herzinsuffizienz nicht selten ist [99] und nicht an ein fortge-
schrittenes Krankheitsstadium gebunden ist [102].

Da die Angaben iiber die Wirkdauer nicht depolarisierender
Muskelrelaxanzien widerspriichlich sind, empfiehlt sich die vor-
sichtige, titrierte Anwendung von Atracurium unter Einsatz der
Relaxometrie, da der weitgehende Spontanabbau vorteilhaft ist
und dessen Wirkdauer allenfalls mdRig verlingert ist [103].
Auch der Einsatz von Cholinesterasehemmern scheint unproble-
matisch zu sein [104], Gleiches gilt auch fiir den Einsatz volatiler
Anasthetika, sofern die Herzfunktion nicht wesentlich einge-
schrankt ist [101].

Metabolische Myopathien

Glykogenosen

Sie umfassen eine Gruppe klinisch und genetisch heterogener Er-
krankungen mit Enzymdefekten, die zu Stérungen des Glykogen-
auf- und -abbaus fithren. Dies geht mit einer Speicherung von
normalem oder atypischem Glykogen einher; gleichzeitig fehlt
aber durch nicht moégliche Substratnutzung das Glykogen als
Energiequelle fiir den Muskel. Die zunehmende Ablagerung von
Glykogen im ganzen Korper, vor allem jedoch in Herz- und Ske-
lettmuskel kann zu einer schweren Kardiomyopathie und einer
signifikanten Schwdche der Atemmuskulatur fithren [60,105].
Von den insgesamt seltenen Glykogenosen ist der Typ 5 (Myo-
phosphorylase-Mangel/McArdle's disease) der hdufigste. Mus-
kelschmerzen und Wadenhypertrophie, sowie Myoglobinurie
nach muskularer Belastung sind dabei typisch [106].

Generell ist bei allen Glykogenosen aufgrund der teilweise er-
heblichen kardialen und respiratorischen Einschrankungen eine
eingehende kardiologische Abkldrung sowie eine Bestimmung
der aktuellen Lungenfunktion prdoperativ unerldsslich. Beim
M. Pompe (Glykogenose Typ 2) wurden z.T. schwere pulmonale
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Stérungen von rezidivierende Aspirationspneumonien [107] bis
hin zur pulmonalen Hypertension beschrieben [108,109]. Eine
ausreichende Oxygenierung kann im Rahmen einer Andsthesie
zudem durch zusdtzliche pathologische Verdnderungen er-
schwert werden: eine vergrofSerte Zunge kann zu Intubations-
problemen fiihren und eine fiberoptische Intubation notwendig
machen, das vergroRBerte Herz kann zu einer Kompression gro-
Ber Bronchien mit Dystelektasen und erheblichem Rechts-
Links-Shunt fithren [105]. Die Gabe einer 5%-igen Glukose-L6-
sung perioperativ zur Unterstiitzung des Muskelmetabolismus
wird empfohlen [110]. Auch konzentrierte Aminosdure-Lésun-
gen konnen intra- und perioperativ niitzlich sein, insbesondere
bei einem erhéhten muskuldren Energiebedarf, wie er beim ,,Shi-
vering* auftritt [111].

Aufgrund der moglichen Kardiomyopathie miissen negativ
inotrope Effekte durch Andsthetika vermieden werden und eng-
maschige Kontrollen der myokardialen Funktion gewdhrleistet
sein [105]. Uber den komplikationslosen Einsatz nicht depolari-
sierender Muskelrelaxanzien [112 - 114], sowie von volatilen An-
dsthetika und Propofol [115] wurde berichtet. Perioperativ sollte
auf eine Myoglobinurie geachtet werden: neben einer guten
Hydrierung kann auch ggf. eine forcierte Diurese (z.B. Mannit)
zur Verhinderung einer akuten Nierenschddigung nétig sein
[15]. Eine Auskiihlung des Patienten muss auf jeden Fall vermie-
den werden, da der erhéhte Energiebedarf beim ,Shivering“ bei
gestortem muskuldrem Energiehaushalt einer weiteren Muskel-
schddigung Vorschub leistet.

Lipidmyopathien

Sie sind bedingt durch einen Substratmangel oder eine Fettsdu-
retransportstérung vom Zytosol in die Mitochondrien. Dadurch
kommt es zu Lipidablagerungen v.a in Muskel, Myokard und
Leber [116], bedingt durch eine unzureichende Verstoffwechse-
lung langkettiger Fettsduren, die als Hauptenergietrager fiir den
Ruhestoffwechsel, wahrend Hunger und bei Dauerbelastungen
dienen. Die fehlende Energiebereitstellung durch Fettsduren
fiihrt zu einem schnellen Glykogenabbau bei gleichzeitiger
Hemmung der Glukoneogenese. Leitsymptome der Lipidmyo-
pathien sind in Hungerperioden oder bei Infekten Hypoglyka-
mien, Azidose, Belastungsintoleranz, generalisierte Muskel-
schwache, Rhabdomyolysen sowie eine progrediente Herzinsuf-
fizienz.

Der Carnitin-Palmitoyl-Transferase(CPT)-Mangel und der Carni-
tin-Mangel sind die hdufigsten Lipidmyopathien. Der CPT-Man-
gel ist die hdufigste Ursache einer rezidivierenden Myoglobinu-
rie [117], besonders hervorgerufen durch Stressoren, wie Infek-
tionen, Fieber, Hypoglykdmien, Fasten, korperliche Belastung
und nicht zuletzt Allgemeinandsthesien. Die Muskelkraft und
Serum-CK ist zwischen den Attacken {iblicherweise normal.

Auch der Carnitin-Mangel kann, dhnlich wie andere Myopathien,
eine progressive Muskelschwdche verursachen, intermittierend
Leberfunktionsstérungen mit Hypoglykdmien [2] auslésen, wie
auch zu kardialen Wandverdickungen [60] oder dilatativer Kar-
diomyopathie [15] fiihren.

Bei der prdoperativen Diagnostik sollte auf kardiale und pulmo-
nale Funktionsstérungen geachtet sowie eine Blutgasanalyse zur

Erkennung potenzieller Stérungen des Sdure-Basen-Haushaltes
durchgefiihrt werden.

Perioperativ sollten Carnitin und mittelkettige Fettsduren substi-
tuiert und Hypoglykdamien durch Applikation einer 5 %-igen Glu-
kose-Losung vermieden werden [116,118]. Volatile Andsthetika
und depolarisierende Muskelrelaxanzien sind wegen der Gefahr
MH-ahnlicher Episoden kontraindiziert [119], nicht depolarisie-
rende Muskelrelaxanzien hingegen kénnen eingesetzt werden.
Opiate und Benzodiazepine bergen die Gefahr einer Verstarkung
der muskuldren Schwdche und sollten nur zuriickhaltend ver-
wendet werden. Da Diazepam und Ibuprofen méglicherweise
zu einer Rhabdomyolyse fithren kénnen [120], sollten sie nicht
verwendet werden.

Im Falle des Auftretens einer akuten Krankheitsattacke ist eine
Korrektur der metabolischen Azidose [121] sowie die Bestim-
mung der Serum-CK zur Erkennung einer Myolyse wichtig
[122]. Kombinierte Andsthesieverfahren (TIVA plus Epidural-
andsthesie) konnen durch eine gute hamodynamische Stabilitdt
sowie einen veringerten Opiatverbrauch zu einer erhéhten Pa-
tientensicherheit beitragen [116].

Purinstoffwechselstorungen

Der Myoadenylatdeaminase(MAD)-Mangel ist einer der hadufig-
sten Enzymdefekte im muskuldren Stoffwechsel und klinisch
charakterisiert durch in der Kindheit einsetzende Muskelkrdmp-
fe, Muskelsteifigkeit, belastungsinduzierte Muskelschmerzen
und -schwdche, verbunden mit einer raschen Ermiidbarkeit.
Wandverdickungen scheinen die einzigen relevanten kardialen
Verdnderungen zu sein [60].

Auf kardiale Einschrankungen sollte daher im Rahmen der pra-
operativen Diagnostik besonders geachtet werden. Da bei Pati-
enten mit MAD-Mangel auch MH-dhnliche Episoden bei Anwen-
dung von Triggersubstanzen bzw. positive in vitro-Kontraktur-
test-Ergebnisse beschrieben wurden [123], sollten diese nicht
eingesetzt werden.

Mitochondriale Myopathien

Dies sind Erkrankungen mit Defekten im mitochondrialen Ener-
giestoffwechsel, denen Stérungen der oxidativen Phosphorylie-
rung zugrunde liegen. Da die Mitochondrien fiir die Energiebe-
reitstellung sorgen, sind Organe mit hohem Energiebedarf am
meisten betroffen. Es stehen Muskelschwache, Belastungsintole-
ranz, Myalgien mit Kardiomyopathie im Vordergrund.

Beim Kearns-Sayre-Syndrom imponieren eine progressive exter-
ne Ophthalmoplegie (PEO), eine retinale Pigmentdegeneration
und kardiale Reizleitungsstérungen.

Beim MELAS-Syndrom finden sich neben einer mitochondrialen
Myopathie eine Enzephalopathie (Erblindung, Hérverlust, epi-
leptische Anfille), Laktazidose und Schlaganfall-dhnliche Episo-
den. Beim MERFF-Syndrom treten neben der Myopathie Muskel-
schwadche, epileptische Anfélle und Myokloni auf.

Aufgrund der kardialen Problematik muss eine entsprechende
Diagnostik und eine darauf abgestimmte Narkosefiihrung erfol-
gen. Das wesentliche Risiko bei Narkosen geht von der Entwick-
lung eines AV-Block III° aus, der eine tempordre Schrittmacher-
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implantation notwendig machen kann [60,124]. Weiterhin wur-
den eine respiratorische Insuffizienz durch einen verminderten
Atemantrieb [125] sowie eine erhohte Sensitivitat gegeniiber Se-
dativa, Hypnotika und Opiaten beschrieben [126,127], weshalb
diese sehr vorsichtig einzusetzen sind. Volatile Andsthetika und
depolarisierende Muskelrelaxanzien sollten wegen der Gefahr
MH-dhnlicher Episoden nicht verwendet werden [128], auch
sind unter Halothan schwere Rhythmusstérungen beschrieben
worden [129]. Da fiir nicht depolarisierende Muskelrelaxanzien
moglicherweise eine erhéhte Sensitivitdt besteht [130], sollten
diese sehr zuriickhaltend eingesetzt werden, v.a. um eine post-
operative Ateminsuffizinz zu vermeiden.

Beim MELAS-/MERFF-Syndrom sind Antikonvulsiva und eine
symptomatische Therapie der einzelnen Stérungen erforderlich
[2], dazu gehort eine perioperative Glukosegabe zur Vermeidung
von Hypoglykdmien.

Muskelmembranstorungen

Myotonien und periodische Paresen sind erbliche Erkrankungen
der Skelettmuskulatur, die durch Uber- oder Untererregbarkeit
der Zellmembran hervorgerufen werden. Ubererregbarkeit hat
eine unwillkiirliche Muskelsteifigkeit (Myotonie) zur Folge, Un-
tererregbarkeit fiihrt zu Muskelschwéche oder Lihmungen.

Myotone Reaktionen oder Paresen kénnen je nach Krankheits-
bild durch eine Erh6hung oder Erniedrigung des Serum-Kalium-
Spiegels, Kdlte, Beklopfen der Muskulatur, Stress etc. ausgelost
werden. Die Dauer der Attacken ist sehr variabel: sie konnen
von weniger als einer Stunde bis zu mehreren Tagen dauern. Mit
zunehmendem Alter kann sich auch eine chronisch progrediente
Muskelschwache entwickeln [131].

Ziel des andsthesiologischen Managements muss es sein, myoto-
ne Reaktionen bzw. Paresen zu vermeiden.

Myotonia congenita, Typ Thomsen/Becker

Bei beiden Krankheitsbildern handelt es sich um Chloridkanal-
Storungen. Widhrend der autosomal-dominant vererbte Typ
Thomsen sich von Geburt an manifestieren kann, tritt der auto-
somal-rezessiv vererbte Typ Becker meist erst nach dem 6. L] auf.
Bei beiden Formen fallen hdufiges Stiirzen und ungeschicktes
Greifen auf, hervorgerufen durch eine Muskelsteifigkeit (= Myo-
tonie) und die gestorte Muskelerschlaffung; beim Typ Becker ist
im Gegensatz zum Typ Thomsen eine transiente Muskelschwa-
che zu beobachten. Kilte fiihrt bei dieser Gruppe zu keiner Ver-
starkung der Symptome.

Alle depolarisierenden Muskelrelaxanzien, wie auch Andstheti-
ka, die indirekt zu einer Depolarisierung fithren kénnen, z.B.
Cholinesterase-Inhibitoren, kénnen eine myotone Reaktion aus-
16sen [3,85] und sind daher kontraindiziert: ein Masseter-Spas-
mus oder eine generalisierte Muskelrigiditdt konnen die Intuba-
tion und Ventilation behindern [132] und damit lebensbedroh-
lich sein. Dabei iiberdauert die Muskelrigiditit die normale
Wirkdauer von Succhinylcholin deutlich. Nicht depolarisierende
Muskelrelaxanzien kénnen prinzipiell eingesetzt werden, jedoch
muss bei einem Uberhang eine Spontanremission abgewartet
werden (s.0.) [86]. Bei Schwangerschaft [132] und Hypothyreose
[133] muss mit einer Verstdrkung der myotonen Symptome ge-
rechnet werden.

Paramyotonia congenita (PC)

Potassium aggravated myotonia (PAM)

Dyskalidimische periodische Paresen (HyperPP, HypoPP)

Bei diesen drei Krankheitsbildern handelt es sich um Stérungen
des Natrium- oder Kalziumkanals. Es treten paradoxe Myotonien
mit Zunahme der Steifigkeit bei korperlicher Aktivitdt oder Kilte
mit nachfolgender Muskelschwache auf (PC, PAM). Charakteris-
tisch sind episodisch auftretende Lihmungsphasen, die von we-
niger als einer Stunde (HyperPP) bis zu Tagen (z.B. HypoPP) dau-
ern konnen, betont nachts und morgens (HypoPP) oder in Ruhe
nach korperlicher Aktivitdt (HyperPP) auftreten oder durch ka-
liumreiche Nahrung (HyperPP) bzw. durch kohlenhydratreiche
Mabhlzeiten, die eine Hypokalidmie induzieren (HypoPP), hervor-
gerufen werden.

Auslosend fiir eine Muskelsteifigkeit oder Schwache-Attacken
bis hin zu Ldhmungen kénnen neben erhéhten oder erniedrigten
Serum-Kalium-Werten, Kalte, Stress, Glucocorticoide und
Schwangerschaft sein. Auch im Rahmen einer Allgemeinands-
thesie, insbesondere bei Auskiihlung, kénnen diese Symptome
auftreten und fiir Stunden andauern [134]. Die Aufrechterhal-
tung der normalen Kérpertemperatur sowie eines normalen Se-
rum-Kalium-Spiegels sind wesentlich, um solche Attacken zu
vermeiden [135]. Die wichtigste MafSnahme perioperativ bei Hy-
per-PP-Patienten liegt in der Vermeidung eines Kohlenhydrat-
mangels durch Infusion Kalium-freier Glukose-Lésungen [15].
Da die wenigen beschriebenen Fdlle einer postoperativen respi-
ratorischen Insuffizienz bei HypoPP durch eine Hypokalidmie
ausgelost wurden [136,137], muss auch in den ersten postopera-
tiven Tagen auf Normokalidmie geachtet werden. Bei den peri-
odischen Paresen konnen depolarisierende Muskelrelaxanzien
Lihmungsattacken ausldsen, die Stunden bis Tage dauern. Cho-
linesteraseinhibitoren sind auch hier kontraindiziert (s.o.)
[3,85]. Nicht depolarisierende Muskelrelaxanzien sollten auf-
grund der ungewissen Wirkung nur wenn unbedingt nétig ein-
gesetzt werden [15].

Gelegentliche Zwischenfille bei Patienten mit PC, bei denen der
Verdacht auf Maligne Hyperthermia diskutiert wurde [138], sind
wahrscheinlich auf aggravierte myotone Episoden mit Muskel-
rigiditdt, Behinderung der Beatmung und konsekutivem pCO,-
Anstieg zuriickzufiihren [131].

Die Andsthesie bei neuromuskuldren Erkrankungen stellt nach
wie vor erhebliche Anforderungen an den Andsthesisten. Dies
nicht zuletzt wegen der hdufigen kardialen und respiratorischen
Einschrankungen und Komplikationen, an denen diese Patienten
leiden. Dennoch ist die andsthesiologische Versorgung in den
letzten Jahren sicherer geworden. Einerseits hat der weitgehen-
de Verzicht auf Succinylcholin als Routinerelaxanz zu einer dras-
tischen Verminderung hyperkalidmischer Herzstillstinde bei Pa-
tienten mit unerkannten Muskeldystrophien gefiihrt. Anderer-
seits sind neue kurzwirksame Andsthetika, Opiate und nicht de-
polarisierenden Muskelrelaxanzien in die Klinik eingefiihrt wor-
den, die sich hervorragend zur totalen intravendsen Andsthesie
(TIVA) von Patienten mit NME eignen und die insbesondere die
postoperative Phase wesentlich unproblematischer gestalten.
Doch auch die neueren volatilen Andsthetika Sevofluran und
Desfluran, die bei bestimmten NME eingesetzt werden koénnen,
haben aufgrund ihrer geringeren Kardiodepressivitdt intraopera-
tiv und durch die schnelle Abflutung auch postoperativ zu einer
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Steigerung der Patientensicherheit gefiihrt. Auch zeigen sie eine
geringere Potenz zur Triggerung einer MH und MH-dhnlicher
Episoden. Alternativ bietet sich bei vielen Eingriffen jedoch
auch der vorteilhafte Einsatz regionaler Andsthesieverfahren an,
vor allem bei Patienten, die respiratorisch und kardial einge-
schrdnkt sind.
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