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ANASTHESIE BEI PATIENTEN MIT DUCHENNE-BECKER MUSKELDYSTROPHIE

F. Racca
Abteilung Andsthesie und Reanimation 1 ASO Alessandria

Patienten mit Duchenne-Muskeldystrophie (DMD) und Duchenne Becker Muskel-
dystrophie (BMD) sind fiir die Andsthesie Risikopatienten, sowohl aufgrund
der pathophysiologischen Fehlbildungen von Herz und Atmungssystem,
die diese Krankheit mit sich bringt, als auch, weil einige bei der Andsthesie
eingesetzte Pharmaka gefdhrliche pathologische Prozesse auslosen konnen.
Da die Uberlebensrate von DMD-Patienten in den letzten Jahren bedeutend
gestiegen ist, ergibt sich bei diesen Patienten auch hdufiger die Notwendigkeit
eines chirurgischen Eingriffes, bei dem es eine Andsthesie bzw. Sedierung braucht.
Die vorliegenden Empfehlungen gehen auf die spezielle Situation von DMD- und
BMD-Patienten ein und wurden von den Empfehlungen fiir Andsthesie und peri-
operative Behandlung von Patienten mit neuromuskuldren Krankheiten abgeleitet.
Diese Empfehlungen wurden auf der Consensus Conference vom Oktober 2011 in
Turin vorgestellt, welche mit der Unterstiitzung von SIAARTI (Societa Italiana di
Anestesia Analgesia Rianimazione e Terapia Intensiva) und AIM (Associazione
Italiana Miologia) organisiert wurde.
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Sie wurden neuerdings in der wissenschaftlichen Fachzeitschrift Minerva
Anestesiologica' veroffentlicht. Der Evidenzgrad und die Bedeutung der
Empfehlungen sind nach GRADE-System ausgedruckt. Die Empfehlungen fir
Andsthesie und perioperative Behandlung von DMD- und BMD-Patienten sind in drei
Abschnitte unterteilt: pré-operative Bewertung und Management, intra-operatives
Management und post-operatives Management.

PRAOPERATIVE BEURTEILUNG UND BEHANDLUNG

- Alle Patienten mit Verdacht auf oder mit sicherer Diagnose von DMD und
BMD gelten als Hochrisikopatienten fiir akute Rhabdomyolyse und maligne
Hyperthermie'.

- Bei allen DMD-und BMD-Patienten wird eine aktuelle Bewertung der
Lungenfunktion dringend empfohlen, ausserdem die Durchfiihrung von Rx-Thorax,
Spirometrie, Husten-Spitzenfluss, Sat0,, Blutgasuntersuchung falls die Sat0, in der
Umweltluft < 95% liegen; nachtliche Atemuntersuchung, falls Anzeichen/Symptome
von ndchtlichen Apnoen oder ndchtlicher Unterbeatmung vorhanden sind. Diese
Empfehlung gilt auch fiir nicht symptomatische Patienten, um das Risiko von
Atemkomplikationen und die Notwendigkeit einer spezifischen intra- und post-
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operative Behandlung einzuschdtzen'. Sollte die Diagnostik zuhause nicht
mdglich sein, ist eine prdoperative, stationdre Aufnahme berechtigt.

- Alle DMD- und BMD-Patienten mit eingeschrankter Atemreserve und/oder
insuffizientem Husten (siehe Tabelle 1) sollten wéhrend der prdoperativen Phase in
der Benutzung der nicht-invasiven Beatmung und/oder im manuell oder mechanisch
assistierten Husten unterwiesen werden. Wahrend der intraoperativen Phase sollten
bei den Patienten diese Techniken angewandt werden, wenn die Andsthesie als lokal-
regionale Andsthesie oder als Sedierung durchgefiihrt wird. Auf jedem Fall miissen
diese Techniken in der post-operativen Phase' zur Anwendung kommen. Bei einigen
pathologischen Zustdnden (nicht drainierter Pneumothorax, bulldses Emphysem,
vorheriges Lungen-Barotrauma, wiederkehrender Pneumothorax, schwere
Herzerkrankungen, erhdhter Hirndruck) muss das Nutzen-Risiko-Verhdltnis in der
Anwendung des Cough-Assist-Gerates abgewogen werden. Sollte bei diesen Patienten
das Gerat eingesetzt werden, ist die Anwendung von niedrigeren Druckwerten und
eine konstante klinische und instrumentelle Kontrolle empfehlenswert.

- Die Anleitung zur Benutzung des Ventilators und des Cough-Assist-Gerats erfordert
eine von Patient zu Patient unterschiedliche Zeit. Auper im Falle von Notoperationen,
sollte vor dem Eingriff der erfolgreiche Verlauf der Anleitung belegt werden.




TABELLE 1. Parameter fiir eine bedeutende Atemstdrung, welche therapeutische Mapnahmen

in der intra- und/oder postoperativen Phase erfordern
ATEMSTORUNG THERAPEUTISCHE MABNAHMEN

Forcierte Vitalkapazitat < 50% (beim Kind
<60%) des vorausgesagten Wertes, nur wenn
der Patient in der Lage ist, die Untersuchung
zuverldssig durchzufiihren.

Hyperkapnie am Tag (PaC0,>45mmHg?)

Bedeutende ndchtliche Hyperkapnie (ETCO,
0. PtcCO, = 50mmHg fiir mehr als 10% des
Schlafs o. PtcCO, = 50mmHg fiir mind. 5
Minuten hintereinander?)

] : )
Bedeutender ndchtlicher Sattigungsabfall l?nte.rwel.sunq _m
(Sp0, <90% fir mehr als 10% des Schlafs die nicht-invasive
0.5p0, <90% fiir mind. 5 Minuten

hintereinander o. >4 Episoden von Sp0, <92% o. "' Beatmung
Sp0,-Abfall von mind. 4% pro Schiafstunde?)

Bedeutende Apnoen im Schlaf (der Apnoe-
Hypoapnoe-Index liefert unseres Wissen keinen
Cut-Off-Wert fiir Schlafapnoen. Einige Autoren
empfehlen, bei DMD-Patienten nicht-invasive
Beatmung einzusetzen, wenn der AHI>10, ist.
Andere empfehlen, bei Hochrisiko-Patienten
den geplanten operativen Eingriff auf die Zeit
nach der Unterweisung in die CPAP-Beatmung
zu verschieben®,
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TABELLE 1. Instrumentelle Hinweise auf bedeutende Atemstdrung, welche therapeutische
MaBnahmen in der intra- und/oder postoperativen Phase erfordern

ATEMSTORUNG THERAPEUTISCHE MABNAHMEN

Instrumentelle Hinweise auf Husteninsuffizienz:

@ Husten-Spitzfluss < 2701/min
(Erwachsener-Jugendlicher: nur, wenn der
Patient in der Lage ist, die Untersuchung

zuverlassig durchzufiihren) Unterweisung in den manuell
@ VeP< 60 ¢mH,0 nur, wenn der Patient und/oder mechanisch

in der Lage ist, die Untersuchung verlasslich assistierten Husten
durchzufiihren.

‘Anamnestische kriterien fiir Kinder

Legende: ET0: entidale PCO,), PtcC0, transcutane PCO,, SpC0,; Sattigung in der Pulsoxymetrie, MEP: maximaler
Expirationsdruck, AHI: Apnoe-Hypoapnoe Index




- Bei allen DMD- und BMD-Patienten ist das Herz-Kreislauf-System potentiell in
Mitleidenschaft gezogen. Haufigste Kardiopathie ist die dilatative Kardiomyopathie,
doch es sind auch Erregungsleitungsstérungen und Arhythmien mdglich. Aus
diesem Grund sollte bei diesen Patienten die Herzfunktion einer aufmerksamen
Untersuchung unterzogen werden: EKG und Echokardiographie bei allen Patienten;
Holter-EKG, wenn Anzeichen oder Symptome von Arhythmie vorhanden sind. Eine
bestehende kardiologische Therapie muss vor einer Andsthesie oder Sedierung
optimiert werden'.

- Die Untersuchung der Atem- und Herzfunktion sollte nicht lter als ein Jahr
sein. Je nach Grad der Organfunktionsstérung und dem klinischen Zustand des
Patienten kann eine erneute aktuelle Einschdtzung des Patienten notwendig sein.

-Alle DMD-Patienten mit schweren Herzfunktionsstérungen sollten ein
intra- und post-operatives Monitoring mit invasiver Messung des arteriellen
und des zentralvendsen Blutdrucks erhalten'. Bei schwerwiegender Storung
der Ejektionsfraktion wére auch eine Uberpriifung des Herzminutenvolumens
wiinschenswert.
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- Der Erndhrungszustand der Patienten sollte vor dem chirurgischen Eingriff
optimal sein. Bei Mangelerndhrung kann namlich die Heilung der chirurgischen
Wunden in Mitleidenschaft gezogen werden. Die Mangelerndhrung kann auch die
Husten- und Atemeffizienz verschlechtern'.

- Bei Patienten, die eine chronische Steroidtherapie erhalten, kann es
notwendig sein, Kortison wahrend der intraoperativen Phase zu verabreichen, um
eine akute surrenale Insuffizienz zu vermeiden'>,

- Bei der prd-operativen andsthesiologischen Visite muss auch an die
Maoglichkeit einer schwierigen Intubation gedacht werden. DMD-Patienten kénnen
namlich eine verkleinerte Mundéffnung, bzw. Makroglossie oder eine eingschrankte
Mobilitat der Halswirbelsaule aufweisen. In solchen Fdllen muss die Intubation
unter Beriicksichtigung der fiir Erwachsene’ und Kinder® beschriebenen Leitlinien
zum Management von schwierigen Luftwegen durchgefiihrt werden.

- Bei DMD-und BMD-Patienten kann es schwierig sein, einen Venenzugang zu
legen. Das Legen einer Kaniile in einer tiefen peripheren Vene kann durch den
Einsatz der Sonografie erleichtert werden. Sollte ein zentralvendser Zugang nétig
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sein, ist beim Legen ebenfalls die Technik der Sonographie-geleiteten Kaniilierung
vorzuziehen'.

- Es ist immer sehr wichtig, mit dem Patienten und der Familie vor dem Eingriff
das Nutzen-Risiko-Verhdltnis des vorgeschlagenen chirurgischen Eingriffs zu
erortern’.

INTRAOPERATIVE BEHANDLUNG

- Der Einsatz von halogenierten Inhalationsandsthetika und von Suxamethonium
ist bei DMD-und BMD-Patienten absolut zu vermeiden.

- Sollte ein Venenzugang schwierig sein, halten einige Autoren die kurzfristige
Verabreichung von Inhalationsandsthetika auch bei DMD- und BMD-Patienten fiir
risikofrei, wahrend die Teilnehmer an der Consensus Conference in Turin in solchen
Fallen die intramuskuldre oder orale Verabreichung von Ketamin' empfehlen.

- Bei allen DMD-und BMD-Patienten ist die Verwendung von halogenierten
Inhalationsandsthetika zu vermeiden. Die Allgemeinandsthesie muss durch
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Infusion durchgefiihrt werden (totale intravendse Andsthesie, TIVA).

- Beiallen DMD- und BMD-Patienten kann der Einsatz von nicht depolarisierendem
Curare eine anhaltende neuromuskuldre Blockade bedingen, daher sollte der Einsatz
von Curare mdglichst vermieden werden'. Sollte deren Einsatz dennoch nicht
vermeidbar sein, sollte deren Dosis reduziert und in die Wirkung titriert werden.
Die neuromuskuldre Funktion sollte standig unter Kontrolle gehalten werden und
die Wirkung des Curare sollte am Ende der Andsthesie durch einen Antagonisten
aufgehoben werden'. Die Anwendung von Sugammadex bei DMD- und BMD-Patienten
vermeidet das Risiko einer post-operativen fortbestehenden Muskelldhmung'®.




POSTOPERATIVE BEHANDLUNG

- Die post-operative Uberwachung in einer Intensivstation sollte bei allen DMD-
und BMD-Patienten erfolgen, die eine der folgenden Situationen aufweisen:

e Schwere Herzinsuffizienz

* Beschrdnkte Atemreserve (siehe Tabelle 1)

e Bedeutende Husteninsuffizienz (siehe Tabelle 1)
* Bedeutende Schluckstorungen

* Intraoperativer Einsatz von Muskelrelaxantien (auper, wenn am Ende der
Andsthesie Sugammadex eingesetzt wird)

e Endovendse Morphininfusion in der post-operativen Phase zur
Schmerzkontrolle'.

- Eine angemessene postoperative Schmerzkontrolle ist grundlegend, um die
schmerzbedingte Hypoventilation zu vermeiden, vor allem nach Thoraxchirurgie,
Oberbauchchirurgie oder Neurochirurgie'.
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- Alle zu Hause beatmeten DMD-Patienten sollten auch in der postoperativen
Phase beatmet werden'.

- Nach der Extubation miissen alle DMD- und BMD-Patienten mit eingeschrénkter
Atemreserve und/oder mit Husteninsuffizienz entsprechend des Protokolls, welches
den Einsatz von nichtinvasiver Beatmung und manuell oder mechanisch assistiertem
Husten vorsieht, behandelt werden'?. Besagtes Protokoll sieht gleichzeitig vor,
dass die Extubation nur bei Erreichung einer optimalen Kontrolle der bronchialen
Sekretion und bei normaler Sauerstoffsattigung (Sa0,>95%) bzw. nach Erreichen
der praoperativen Sauerstoffwerte in der Umgebungsluft durchzufiihren ist ',

- Alle DMD- und BMD-Patienten mit beschrankter Atemreserve und/oder Husten-
insuffizienz sollten einer angemessenen Kontrolle der CO,Werte unterzogen
werden, vor allem, wenn sie nicht mit Raumluft beatmet werden (Fi0,>0,21)".




SCHLUSSFOLGERUNG

DMD-und BMD-Patienten sind, was intra-und postoperative Komplikationen
betreffen, als Hochrisikopatienten anzusehen. Vor, wdhrend und nach jeder
Andsthesie oder Sedierung bei chirurgischen Eingriffen missen diese Patienten
aggressiv und interdisziplindr behandelt werden. Die Behandlung muss in
Krankenhdusern erfolgen, wo angemessene technologische Ressourcen und
entsprechende Personalressourcen konstant verfiighar sind und wo viel Erfahrung
in der Behandlung von Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen besteht.
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