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Aarskog-Syndrom 

Synonyme 
Aarskog-Scott-Sy, Fazio-genito-digitales Sy. 

Oberbegriffe 
Dysmorphien, Kieferbogen-Ss, Minderwuchs, Mi6bildun
gen, Dystrophie. 

Organe/Organsysteme 
Gesichtsschadel, Herz-Kreislauf-System, ZNS, Magen
Darm-Trakt, Urogenitalsystem, Atmungssystem, Abdomi
nalorgane. 

Atiologie 
Hereditar und kongenital. Der Vererbungsmodus ist X
chromosomal (Genlokus Xq13) oder autosomal-dominant 
mit Vater-auf-Sohn-Ubertragung. Eine pranatale Diagno
stik ist nicht moglich. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Turner-Sy, Gordan-Overstreet-Sy, Klinefelter-Reifenstein
Albright -Sy, Leydig-Hypogonadism us, Mietens-W eber-Sy, 
Oto-palato-digitales Sy, Robinow-Sy (,fetal face syndro
me"), Smith-Lemli-Opitz-Sy, Opitz-Sy, Opitz-Frias-Sy, 
(Hypertelorismus-Hypospadie-Sy), Williams-Sy, embryo
pathisches Hydantoin-Sy. 

Symptome 

Turner-Syndrom-ahnliches Mi6bildungsmuster mit den 
Leitsymptomen Minder- bzw. Kleinwuchs, kraniofaziale 
Dysmorphien, fehlgebildetes Genitale. 

A 

P. Biro et al., Anästhesie bei seltenen Erkrankungen
© Springer-Verlag Berlin Heidelberg 1999



Aarskog-Syndrom 

2 

V ergesellschaftet mit 
Hydramnion wahrend der Schwangerschaft. Beim Opitz
Frias-Sy wurden neben den obengenannten Fehlbildungen 
noch folgende bedeutsame Defekte beschrieben: Kiefer
Gaumen-Spalten, Larynxanomalien, bsophagusatresien, 
Herzfehler, Lungen- und Lungengefa6anomalien sowie 
Fehlentwicklungen von Abdominalorganen. Die Intelligenz 
ist leicht vermindert bis normal. 

Therapien 
Kortikoide. 

Anasthesierelevanz 

Bei Patienten dieses Syndroms und der verwandten For
men sind haufig wiederholte Anasthesien fur urologische 
Behandlungsma6nahmen notwendig. 

Spezielle praoperative Abklarung 
Elektrolytstatus, Plasmaproteine, Gerinnungsparameter. 

Wichtiges Monitoring 
Hydratation, Elektrolyte, Blutzucker, Temperatur, Pulsoxy
metrie, Kapnographie. 

Vorgehen 
Patienten mit Smith-Lemli-Opitz-Syndrom miissen wegen 
schweren Ernahrungsproblemen nicht selten bereits in der 
Neugeborenen- oder Sauglingsperiode mit einem zentral
venosen Katheter oder einer Enterostomie versorgt wer
den. Bei fazialen Spaltbildungen kann es zu einer behinder
ten Atmung, gehauften bronchopulmonalen Infekten, zur 
Dysphagie mit Aspirationsgefahr und Dystrophie kommen. 
Etwa 20% dieser Patienten sterben infolge dieser Probleme 
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noch wahrend der Sauglingszeit. Haufig findet sich dann 
eine hamorrhagisch-nekrotisierende Aspirationspneumo
nie als Hinweis auf eine Immundefizienz. Mentale Entwick
lungsdefizite sind haufig. Sie sind sowohl bei diagnosti
schen Maf5nahmen als auch bei der Auswahl einer Prame
dikation zu beriicksichtigen. Berichte tiber anasthesiespezi
fische Komplikationen liegen nicht vor. Die postoperative 
Betreuung wird haufig durch dysphagische und respiratori
sche Probleme kompliziert. 

Cave 
Hypovolamie, Hypoglykamie. 
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Achondrodysplasie 
Siehe: Chondrodystrophie. 
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Synonyme 
Ubergewicht, Fettsucht, Obesitas, engl. ,morbid obesity". 

Oberbegriffe 
StoffwechselstOrung, 
bensgewohnheiten, 
tionskrankheit. 

psychosomatische Erkrankung, Le
Ernahrungsgewohnheiten, Zivilisa-

Organe/Organsysteme 
Haut, Subkutis, Herz-Kreislauf-System, Lunge, Leber. 

Inzidenz 
1: 20-30 unter US-Amerikanern. 

Atiologie 
Genetische Faktoren werden vermutet, die Krankheit selbst 
ist jedoch erworben. Sie hat vielfaltige Ursachen. Dazu ge
horen u. a. Lebensgewohnheiten, psychosoziale Faktoren 
und endokrine Storungen. Generellliegt ein MiBverhaltnis 
zwischen kalorischer Aufnahme und Verbrauch vor (an
haltend positive Energiebilanz). Eine Abweichung bei der 
sog. ,Futterverwertung" ist nicht nachgewiesen. Definiti-
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onsgemaG liegt eine krankhafte Adipositas vor, wenn der 
BMI (,body mass index") 30% oder mehr tiber der Norm 
liegt. Der BMI berechnet sich wie folgt: 
Korpergewicht (kg)/K6rperoberflache (m 2 ). 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Pickwick-Sy (Schlafapnoe-Sy), Cushing-Sy, regionale Fett
sucht (z. B. Madelung-Fetthals), Adipositas-Hyperthermie
Oligomennorrh6-Parotis-Sy (AHOP) vom Typ Frohlich, ju
veniler Adiposogigantismus (Dystrophia adiposo-genita
lis ), Adiposogynandrismus, Laurence-Moon-Biedl-Bardet
Sy (adiposohypogenitales Sy), Prader-Willi-Sy, Hypothy
reose, Myxodem, hypothalamische Fettsucht. 

Symptome 

AuGer der offensichtlichen Zunahme des Korperumfangs 
und einzelner Bereiche (mit geschlechtsspezifischen und 
individuellen Variationen) gibt es wenig faGbare Sympto
me. 
Folgende Befunde sind bei Adipositas haufig: einge
schrankte korperliche Beweglichkeit, restriktive V entilati
onsst6rungen, Belastungsdyspnoe, Hypoventilation mit 
Hyperkapnie, Schlafapnoe (v.a. beim Pickwick-Sy). 

V ergesellschaftet mit 
Abnutzung und Belastungserscheinungen des Herz-Kreis
lauf-Systems: essentielle Hypertonie, Arteriosklerose, koro
nare Herzkrankheit, Herzinsuffizienz, Varikosis, Throm
bophlebitiden, Thromboseneigung. 
Abnutzung und Belastungserscheinungen des Skeletts und 
des Bewegungsapparates: Senk- und SpreizfiiGe, Arthrosen 
vorwiegend im Bereich der Knie- und Hiiftgelenke, Riik
kenschmerzen. 
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Belastungserscheinungen des Stoffwechsels und der Exkreti
on: Diabetes mellitus Typ II, Glukosurie, Hyperurikamie 
(Gicht), Nephrolithiasis (Nierensteine), Hyperlipidamien. 
Belastungserscheinungen des Gastrointestinaltrakts: Hia
tushernien, Gallenblasen- bzw. Gallengangssteine, Pan
kreatitis. 
Sonstige: intertriginose Ekzeme an Hautfalten. 

Anasthesierelevanz 

Das anasthesiologische Vorgehen nimmt Rucksicht auf die 
morphologischen, funktionellen und psychologischen Be
lastungen des sehr adiposen Patienten. Ein generelles Prob
lem ist die hochgradige Gefahrdung fUr Lagerungsschaden, 
ferner entstehen haufig Schwierigkeiten bei peripheren und 
zentralen Venenpunktionen. 

Spezielle praoperative Abklarung 
Die Untersuchungen sind darauf ausgerichtet, wichtige 
Organfunktionsparameter zu quantifizieren: Lungenfunk
tion, arterielle Blutgase, Kreislaufparameter (Ruhe
und/oder Belastungs-EKG), Kohlenhydrat- und Fettstoff
wechsel (Blutzucker, Cholesterin und Triglyzeride), Leber
funktion (ALT, AST, y-GT, Bilirubin, alkalische Phosphata
se) und Nierenfunktion (Elektrolyte, Harnstoff, Kreatinin 
und Harnsaure). 

Wichtiges Monitoring 
Kapnographie, Pulsoxymetrie, Relaxometrie, Blutzucker, 
Volumetrie. 

Vorgehen 
Die Wahl des Anasthesieverfahrens ist auf die jeweiligen 
Organfunktionen abzustimmen. Die nahezu obligate re-
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striktive Ventilationsstorung Hi.Bt Regionalanasthesiever
fahren oft sinnvoll erscheinen. Bei besonders ungiinstigen 
Formen der Fettverteilung konnen riickenmarknahe Anas
thesietechniken erhebliche technische Probleme bereiten. 
Generell sollten bevorzugt Anasthetika mit tendenziell kur
zer V erweildauer im Fettdepot eingesetzt werden, z.B. Pro
pofol, Etomidat, kurzwirksame Opiate (Alfentanil, Remi
fentanil), N20, Sevofluran oder Desfluran. Weniger giinstig 
sind Barbiturate, Benzodiazepine und langwirkende Opia
te. Das Problem der Anreicherung im Fettdepot ist aller
dings erst bei langerer Anwendung (repetitive oder konti
nuierliche Applikation) relevant. 
Enfluran und Sevofluran konnen bei adiposen Patienten 
eine hohere Fluoridbelastung hervorrufen, was bei einge
schrankter Nierenfunktion zu beriicksichtigen ist. Bei der 
Dosierung der Muskelrelaxanzien ist nicht das Korperge
wicht, sondern das Volumen der Kompartimente und die 
Muskelmasse maBgeblich. Fiir das kurzwirksame Vecuro
nium wurde eine verzogerte Elimination nachgewiesen. 
Aufgrund einer erschwerten Einstellbarkeit des Kehlkopfs 
mit dem Laryngoskop muB mit Intubationsschwierigkeiten 
gerechnet werden. Vor allem bei vorhersehbaren Schwie
rigkeiten mit der Maskenbeatmung und Intubation besteht 
eine gute Indikation fiir die elektive wache fiberoptische 
Intubation. Bei N arkoseein- und -ausleitung sollte gut 
praoxygeniert und eine Anti-Trendenlenburg-Lagerung 
durchgefiihrt werden. Eine Adipositas, die bei kontrollier
ter Beatmung konstant zu Atemwegsdriicken iiber 20 mbar 
fiihrt, ist eine relative Kontraindikation fiir die Larynxmas
ke. 
Insbesondere im Falle von Gleithernien liegt eine erhohte 

Aspirationsgefahr vor. In diesen Fallen sollten H 2 -Rezepto
renblocker (z. B. so mg Ranitidin) 6o min vor Narkoseein
leitung intravenos verabreicht werden. 
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Es sollten keine Narkosen mit Spontanatmung durchge
fiihrt werden. PEEP und hohere Atemzugvolumina helfen, 
v. a. bei Zwerchfellhochstand und Abdominaleingriffen, 
Atelektasen zu vermeiden. 

Cave 
Larynxmaske bei erhohten Atemwegsdriicken, Anastheti
kaiiberhang und Kaltezittern (,shivering") postoperativ. 

Hinweis 
Eine langere intensive postoperative Uberwachung der 
Ventilation und Oxygenation und des Glukosestoffwech
sels ist oft angebracht. Die Wirkung subkutan applizierter 
Medikamente (z. B. Analgetika) kann verzogert und schwer 
abschatzbar sein. 
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Adrenogenitales Syndrom 

Synonyme 
Kongenitales AGS. 

Oberbegriffe 
Endokrinopathie, hormonelle Geschlechtsdifferenzierung. 

Organe/Organsysteme 
Endokrines System, Gonaden, Urogenitalsystem. 

Inzidenz 
1:5000-12000 Geburten. 

Atiologie 
Autosomal-rezessiv vererbte Defekte der Nebennierenen
zymsynthese. Betroffen sind 21-Hydroxylase, n-Hydroxyla
se, 3~-Hydroxysteroiddehydrogenase und 18-Hydroxylase. 
Betroffen ist die Kortisolproduktion (unkompliziertes 
AGS) und teilweise auch die Mineralokortikoidsynthese 
(AGS mit Salzverlust). Je nach zugrundeliegender Enzymo
pathie Zuordnung zu einer der Subtypen 165. Die Folge ist 
eine reaktiv gesteigerte ACTH-Sekretion der Hypophyse, 
eine Nebennierenhyperplasie und eine Uberproduktion 
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von adrenalem Androgen. Sonder- und Kombinationsfor
men dieser Krankheitsbilder sind bekannt. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Androgenproduzierende Tum oren ( der Hod en, Ovarien, 
Nebennieren), Stein-Leventhal-Sy, idiopathischer Hirsutis
mus, Achard-Thiers-Sy. 

Symptome 

Bei Madchen: Pseudohermaphroditismus femininus, bei 
Jungen: Makrogenitosomie. 
Leitsymptome des Hypokortisolismus und des Salzverlu
stes: schwere Brechattacken mit ausgepragten Storungen 
des Wasser-, Elektrolyt-, Blutzucker- und Saure-Basen
Haushalts, Abnahme des Korpergewichts, Herzrhythmus
storungen, Bewu6tseinsst6rungen, Krampfanfalle, Koma. 

Therapien 
Hormonelle Therapie: Lebenslange Substitution von Glu
ko- und Mineralokortikoiden, Therapie der akuten NNR
Krise (Addison-Krise) mittels hochdosierter Glukokorti
koide. 
Chirurgische Therapie bei Madchen mit AGS. 

Anasthesierelevanz 

In Abhangigkeit vom primaren Geschlecht und vom Be
ginn der pathologischen Androgeneinwirkung kommt es 
bei den Patienten zu einer unterschiedlich stark ausgeprag
ten intersexuellen Genitalentwicklung. Bei Infekten und in 
Stre6situationen droht besonders jungen Patienten mit 
Salzverlustsyndrom ein deletarer Hypokortisolismus. 
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Spezielle praoperative Abklarung 
Blutbild, Elektrolyte, Blutzucker, Hydratationszustand, 
Kreislaufparameter (Lageabhangigkeit von Blutdruck, Or
thostase). 

Wichtiges Monitoring 
Kreislaufparameter, ZVD, Elektrolytstatus, Blutzucker, Re
laxometrie. 

Vorgehen 
Essentiell ist die perioperative Sicherstellung einer ausrei
chenden Fliissigkeits-, Elektrolyt-, Kalorien- und Korti
koidzufuhr. Es gibt unterschiedlichste Empfehlungen zur 
Applikationsart, Dosierung und Dauer der perioperativen 
Kortikoidmedikation. Aus eigener Erfahrungen wird ein 
V orgehen empfohlen, welches auf der Grundlage der phy
siologischen Kortisolbasalsekretion basiert. Diese betragt 
12±3 mg/m2 Korperoberflache/24 h. Das erfordert eine Sub
stitution mit Hydrokortison von parenteral 12 mg/m2 

KOF/24 h oder oral20-25 mg/m2 KOF/24 h. 
Unter sog. ,StreBbedingungen" kann eine s- his IOfache 
Dosis der Basalsekretion erforderlich sein, was bei groBe
ren Eingriffen durchaus der Fall ist. Bei nachgewiesener 
NNR-Insuffizienz muB der perioperativ erhohte Kortikoid
bedarf wahrend der je nach EingriffsgroBe 1-5 Tage dau
ernden postoperativen Phase gesichert werden. Gegen 
Ende der Substitutionsbehandlung sollte das Kortikoid 
ausschleichend dosiert werden. 
Bei allen AGS-Patienten muB mit einer verstarkten Wir
kung von Muskelrelaxanzien gerechnet werden. 
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Synonyme 
HIV-Infektion, engl. ,acquired immune deficiency syndro
me", frz. ,SIDA", Lymphadenopathie-Sy (entspricht Aids

Stadium III nach CDC), engl. ,AIDS related complex" (ent
spricht Aids-Stadium IV a nach CDC). 

Oberbegriffe 
Viruserkrankung, Immunopathie, Immundefekt. 

Organe/Organsysteme 
T -Helferlymphozyten, Immunsystem, blutbildendes Kno
chenmark (Hamatopoese), ZNS. 
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Inzidenz 
Rasch ansteigende Infektions- und Erkrankungfalle mit 
Haufungsschwerpunkten in Zentralafrika, Nordamerika 
und Europa. Bis zum Jahr 2000 werden ca. 18 Mio. HIV-In
fizierte erwartet. 
Kongenitale Form bei 30-40% aller Schwangerschaften 
HIV -positiver Mutter. 

Atiologie 
Infektion durch ein humanes T-lymphotropes Retrovirus 
(,human immunodeficiency virus", HIV). Ansteckung 
wahrend der Schwangerschaft von infizierter Mutter oder 
durch Kontakt mit infektiosem Material (Blutbestandteile, 
Injektionsausriistung, Sexualkontakte). Der Erreger befallt 
Zellen des Immunsystems (vorwiegend T 4-Helferzellen, 
Monozyten, Makrophagen) durch Anheftung an CD4-Re
zeptoren. Die virale RNS wird durch die mitgebrachte re
verse Transkriptase in die DNS der Wirtszelle transkribiert 
und ist aufgrund haufiger Dbersetzungsfehler mit hoher 
Variabilitat behaftet. 

V erwandte Form en, Differentialdiagnosen 
Lymphome, Immunmangelerkrankungen, Mycosis fungoi
des (Alibert-Bazin-Sy), Kaposi-Sarkom, Wegener-Granulo
matose, chronisches familiares Granulomatose-Sy, Karta
gener-Sy. 

Symptome 

Symptome sind je nach Schweregrad und Stadium fehlend 
bis prafinal variabel. Die haufigsten Befunde sind: Lymph
adenopathie, Infektanfalligkeit (speziell fiir opportunisti
sche Erreger), reduzierter AZ/EZ, Kachexie, Muskelschwa-
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che, Entwicklungsriickstand (kongenitale Form) bis hin 
zur kraniofazialen Dysmorphie bei der ,Aids-Embryopa
thie". 

Labor 
Positiver ELISA- oder Western-blot-Test (letzterer hat kei
ne Aussagekraft vor dem 15. Lebensmonat), Lymphopenie, 
Neutropenie (Leukopenie), Anamie. 

Klassifikation und Stadieneinteilung (CDC) 
Stadium I: akute HIV -Infektion 
Stadium II: 
Stadium III: 
Stadium IV: 

IVA: 

IVB: 
IVCI: 

IVC2: 

IVD: 

IVE: 

Latenzphase (asymptomatisch) 
Lymphadenopathie-Sy (LAS) 
klinisch manifeste Aids-Erkrankung 
Allgemeinsymptome 
(,AIDS-related complex") 
neurologische Befunde 
Aids-definierende Infekte 
(Pneumocystis carinii, Toxoplasmose, 
Candida, Herpes simplex, 
Zytomegalie etc.) 
andere opportunistische Infekte 
Aids-definierende Tumoren 
(Kaposi-Sarkom) 
andere Zusatzerkrankungen 

V ergesellschaftet mit 
Opportunistische Infektionen durch Pneumocystis carinii, 
Zytomegalie, Herpes, Mycobacterium avium, Tuberkulose 
u. a. 
Kardial: Rhythmusstorungen, Myokarditis. 
Pulmonal: Pneumonien, ,lymphoid interstitial pneumoni
tis" (LIP). 
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ZNS: Enzephalopathie, Abhangigkeit und Entzugsprobleme 
bei Drogen- bzw. Athanolabusus, Polytoxikomanie. 
Renal: Proteinurie (nephrotisches Sy), Odeme, Nierenin
suffizienz. 
Gastrointestinaltrakt: Candidiasis, Diarrho, Hepatospleno
megalie. 

Therapien 
Antibiotika, Virostatika, Kortikoide, symptomatisch. 

Anasthesierelevanz 

Bei allen MaBnahmen ist die erhOhte Infektanfalligkeit des 
Patienten in Betracht zu ziehen. Ebenfalls ist jeder Eigenge
fahrdung im Umgang mit kontagiosem Material vorzubeu
gen (Handschuhe evtl. zweifach, Brillen, Vorsicht mit Ka
ntilen, Nadeln, Lanzetten, Blutproben, offenen Wunden). 
Beachte besonders problematischen psychischen Zugang 
bei verhaltensgestOrten oder drogenabhangigen Patienten 
(Enzephalopathie). Bei letzteren bestehen oft sehr schwieri
ge periphere GefaBverhaltnisse. Bei Aids-Embryopathie, 
Lymphomen im Mund, Hals und Mediastinum ist mit Intu
bationsschwierigkeiten zu rechnen. 

Spezielle praoperative Abklarung 
Erforderlich ist Klarheit tiber AusmaB und Organbeteili

gungen der Erkrankung. Daher sind umfassende Untersu
chungen tiber alle wichtigen Organfunktionen zu veranlas
sen: EKG, Thoraxrontgen, Blutbild, Funktionsparameter 
von Lunge, Nieren, Leber, ggf. Echokardiographie, neuro

logische Untersuchung. 
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Vorgehen 
V ermeide Ubertragung von Material a us dem Osophagus in die 
Luftwege (Candida). Da bei Osophagitis die Gefahr von Reflux 
und Aspiration besteht, empfiehlt sich eine sog. Ileusintubation 
(,rapid sequence induction"). Augerdem sind bei Polytoxiko
manie Angaben iiber die Niichternheit nicht immer zutreffend. 
Eine Antibiotika- oder Kortikoidmedikation ist fortzusetzen. 
Es gibt keine speziellen Anasthesieempfehlungen, jedoch soli
ten Methoden eingesetzt werden, die den beeintrachtigten Or
ganfunktionen am besten gerecht werden. 
Umstritten sind wegen der Immunsuppression Kathetereinla
gen und die Kontraindikation fur riickenmarknahe Regio
nalanasthesien bei neurologischer Beteiligung. Aile gangigen 
V erfahren wurden bisher erfolgreich angewendet. 
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Akrofaziale Dysostosen 

Akrofaziale Dysostosen 

Synonyme 
Genee-Wiedemann-Sy, engl. ,Miller's syndrome". 

Oberbegriffe 
Dysmorphie-Ss, kraniofaziale MiBbildungen, Dysmelie-Ss, 
Akrodysplasie-Ss, Kieferbogen-Ss. 

Organe/Organsysteme 
Mandibula, Maxilla, Sinnesorgane (Augen, Ohren), Ge
sichtsschadel, Extremitaten. 

Inzidenz 
Sehr selten, bisher ca. 20 Falle beschrieben. 

Atiologie 
Kongenital. Ein autosomal-rezessiver Erbgang wird ange
nommen. Sehr variable phanotypische Auspragung. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Ein Teil der Kieferbogensyndrome sind ahnlich, allen vor
an: Treacher-Collins-Sy, Nager-de Reynier-Sy, Pillay-Orth
Sy, Franceschetti-Sy, Goldenhar-Sy, Hallermann-Sy, Smith
Theiler-Schachenmann-Sy. 

Symptome 

Mandibulahypoplasie (Mikrogenie), Maxillahypolasie (Mi
krognathie ), U nterlidkolobome, OhrenmiBbildungen ( Ohr
muscheldysplasie, Mikrotie), Pseudohypertelorismus mit 
auffalligen supralateral verlaufenden Augenbrauen. 
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Extremitatenmi6bildungen (Dysmelie) v.a. Ulnahypopla
sie, Aplasie des 4· und s. Strahls an den Handen, insgesamt 
verkiirzte Gliedma6en. 
In der Regel normale geistige Entwicklung und Intelligenz. 

V ergesellschaftet mit 
Spaltbildungen (Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte), Hor
schwache, Herzvitien (bei 30%, meist Vorhof- und V entri
kelseptumdefekte, persisitierender Ductus arteriosus), 
Kryptorchismus, Pylorusstenose. 

Thera pie 
Von friiher Kindheit bis zur Adoleszenz sind haufige Kor
rekturoperationen erforderlich. 

Anasthesierelevanz 

Bereits bei Neugeborenen bestehen haufig Atmungsschwie
rigkeiten, bedingt durch die Anomalien des oberen Respi
rationstraktes; ferner Pylorusstenose und Refluxproblema
tik, die eine friihzeitige chirurgische Intervention erforder
lich machen. 

Spezielle priioperative Abkliirung 
Rontgen von Gesicht und Halsorganen (v.a. seitlich), Echo
kardiographie zum Ausschlu6 von Herzvitien, Elektro
lytstatus, Blutzucker und Hydratationszustand bei Pylorus
stenose. 

Wichtiges Monitoring 
Pulsoxymetrie, Kapnographie. 



Akrofaziale Dysostosen 

Vorgehen 
Die aufgrund der Gesichtsdysmorphien zu erwartenden In
tubationsschwierigkeiten lassen sich auf die Dauer umge
hen, wenn ftir Perioden haufiger Operationen eine tempo
rare Tracheotomie angelegt wird. Da fiir den ersten Eingriff 
diese noch nicht zur V erftigung steht, ist ein spezielles Vor
gehen bei der Intubation (in Koniotomie- bzw. Tracheoto
miebereitschaft) angezeigt. Wichtige Voraussetzungen 
hierbei sind: vorhandener intravenoser Zugang ( obwohl 
meist schwierige V enenverhaltnisse ), Praoxygenierung, 
ausreichende instrumentelle Ausstattung und Erfahrung 
im Umgang mit diffizilen Atemwegen. Als eine mogliche 
V orgehensweise ist die V erwendung eines geraden Spatels 
mit gleichzeitiger 0 2 -Insufflation (Oxyscope®) und betont 
retroflektierter HWS beschrieben (Vorsicht: Gefahr einer 
atlantookzipitalen Subluxation!). Bei alteren, kooperativen 
Patienten ist die wache fiberbronchoskopische Intubation 
eine sinnvolle Alternative. Eine weitere Alternative ist die 
Beatmung tiber eine Larynxmaske oder die endotracheale 
Intubation tiber die Larynxmaske. 
Begleitsymptome wie Elektrolyt- und Hydratationsstorun
gen machen eine differenzierte praoperative Infusions- und 
Substitutionstherapie notig. Ebenfalls erforderlich ist ein 
besonderes Vorgehen bei kardiovaskularen Problemen 
(Endokarditisprophylaxe). 
Postoperativ ist (v. a. im Sauglings- und Kleinkindesalter) 
bei nicht-tracheotomierten Patienten mit mechanischen 
Atmungsproblemen zu rechnen, die eine adaquate Uber
wachung erfordern. Dartiber hinaus gibt es keine Ein
schrankungen oder Besonderheiten im anasthesiologischen 
Vorgehen. 
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Synonyme 
Osteopetrose Albers-Schonberg, Marmorknochenkrank
heit, Osteosklerose. 

Oberbegriffe 
Dysmorphie, Gerinnungsstorung, Nervenlasionen. 

Organe/Organsysteme 
Bewegungsapparat, Skelett, Hamatopoese, Nervensystem. 

Inzidenz 
Nach Schatzungen zwischen 1:100 ooo bis 1:500 ooo. 

Atiologie 
Hereditar, autosomal-rezessiver oder dominanter Erbgang. 
Als Ursache der Erkrankung werden Storungen im Thyreo
calcitoninstoffwechsel diskutiert. Sie sollen zu einem vor-
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zeitigen Abbau noch unreifer Knochenstrukturen in den 
verschiedensten Skelettbereichen fiihren. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Lues connata, Rachitis, Vitamin-A-Intoxikation, Schwer
metallintoxikationen (z. B. Blei, Strontium). 

Symptome 

Ossifikationsstorung mit daraus resultierenden Skelettde
formitaten, Panzytopenie, sekundare Nervenkompressio
nen. 

V ergesellschaftet mit 
Anamie, Storungen des Kalzium- und Phosphorhaushalts, 
Anomalien der Atemwege, Thoraxdystrophien, kyphosko
liotische Wirbelsaulendeformationen sowie erhohte Infekt
anfalligkeit. 

Therapien 
Bei der infantilen (autosomal-rezessiv vererbten) Form 
Blutersatz, Splenektomie, systemische Gabe von Kortiko
steroiden, hohe Dosen von Calcitriol, Knochenmarktrans
plantation. Keine spezifische Therapie der adulten Form. 

Anasthesierelevanz 

Die Patienten fallen friihzeitig durch Trinkschwache, eine 
Mangelentwicklung und Zeichen einer pathologischen Blu
tungsneigung auf. Haufig kommt es zur Ausbildung eines 
Makro- und/oder Hydrozephalus, einer anormalen Kiefer
entwicklung mit Zahnentwicklungsstorungen und dentoge
nen Infektionen. Eine erhohte Knochenbriichigkeit fiihrt 
zu ossaren Verdichtungen und deformierten Wirbelsau-
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len-, Stamm- und Extremitatenknochen. Durch die schwe
ren Skelettveranderungen kommt es zu sekundaren peri
pheren Nervenschadigungen. Schwere Infektionen fiihren 
nicht selten zu einem bereits im Kindes- und Jugendalter 
letalen Erkrankungsverlauf. 

Spezielle praoperative Abklarung 
Bei chirurgischen Ma6nahmen sollten vor Anasthesiebe
ginn hamatologische, klinisch-chemische, Thoraxrontgen
und EKG-Befunde vorliegen. 

Wichtiges Monitoring 
EKG, Pulsoxymetrie, Kapnographie, Relaxometrie. 

Vorgehen 
Mit Schwierigkeiten bei der Intubation ist zu rechnen. Be
sonders zu achten ist auf die Prophylaxe von intraoperati
ven Lagerungsschaden, die einerseits wegen der pathologi
schen Knochenbri.ichigkeit und andererseits aufgrund ver
heilter fri.iherer Frakturen moglich sind. Au6erdem besteht 
die Gefahr von hypokalzamischen Herzfunktionsstorungen 
und Muskelkrampfen sowie eine verlangerte Wirkungs
dauer von Muskelrelaxanzien bzw. eine verzogerte Wir
kung antagonisierender Substanzen. Postanasthetisch liegt 
eine Neigung zu sekundarer, postoperativer respiratori
schen Insuffizienz vor, begi.instigt durch Anomalien der 
Atemwege, Thoraxdystrophien oder kyphoskoliotische 
Wirbelsaulendeformationen und eine erhohte Infektanfal
ligkeit. 

Cave 
Lagerungsschaden, Herzrhythmusstorungen. 
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Alexander-Syndrom 
Siehe: Leukodystrophien. 

Alibert-Bazin-Syndrom 
Siehe: Aids - erworbenes Immunschwachesyndrom. 
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Synonyme 
Allergie, Pseudoallergie, Anaphylaxie, anaphylaktoide Re
aktion, Pseudoanaphylaxie, U nvertraglichkeitsreaktion. 

Oberbegriffe 
Atopie, Medikamentennebenwirkung, Idiosynkrasie. 

Organe/Organsysteme 
Immunsystem, Haut, Gefa6system, Kreislaufsystem, At
mungsorgane. 

Inzidenz 
1 : 20 ooo A to piker in der N ormalbevolkerung. 

Atiologie 
Familiare Haufung nachweisbar (autosomal-rezessiver 
Erbgang bei Tragern hoher IgE-Spiegel). Bei der anaphy
laktischen Reaktion ist eine iiberschie6ende IgE-Antikor
per-Bildung nach Exposition zum Antigen vorhanden; bei 
der anaphylaktoiden Reaktion wird eine direkte Mediator
freisetzung (Histamin) aus basophilen Mastzellen mit 
nachfolgender Aktivierung des Komplementsystems ange
nommen. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Arzneimittelexanthem, Heuschnupfen (Pollinosen), Rhini
tis vasomotorica, (allergisches) Asthma bronchiale, Neuro
dermitis (atopisches Ekzem), Urticaria factitia, angioneu
rotisches Odem (Quincke-Odem), Glottisodem, Fernand
Widal-Sy = Samter-Sy (Trias: Asthma, Acetylsalicylsaure
Allergie, Polyposis nasi). 



Allergische Diathese 

Symptome 

Patienten mit allergischer Diathese haben au6erhalb einer 
allergischen Episode keine eindeutige Symptomatik. Die 
Diagnose wird in der Regel anamnestisch oder durch eine 
unerwartete akute Reaktion gestellt. Atopiker neigen ver
mehrt zu Storungen der Atmungsfunktion (Asthma, chro
nisch-obstruktive Pneumopathien), zu ekzemartigen Hau
terscheinungen (oft im Zusammenhang mit Nahrungsmit
telunvertraglichkeiten), Neurodermitis, Kontaktekzemen, 
Heufieber, Heuschnupfen und allergischen bzw. pseudoal
lergischen Reaktionen nach Medikamenteneinnahme 
(auch als Panallergie). 
Von anasthesiologischer Bedeutung ist eine oft ausgepragte 
Uberempfindlichkeit des Tracheobronchialsysytems auf 
mechanische Irritation (,hyperreactive airway disease"). 
Die akzidentelle Exposition kann zu einer Allergiesympto
matik unterschiedlicher Auspragung flihren wie Hauter
scheinungen (Urtikaria, Nesselsucht), Bronchospasmus, 
Status asthmaticus, Hypotonie, Tachykardie, Dyspnoe, 
Angst, Glomusgeflihl im Hals, Odemen (angioneurotisches 
oder Quincke-Odem), Kreislautkollaps, Schock, Herz
Kreislauf-Stillstand. In Narkose kann ein Teil der Sympto
matik fehlen. 
Man unterscheidet 4 Schweregrade: 
Grad I: Flush, Urtikaria (nur Hautsymptome); 

Therapie: Antigenzufuhr beenden, 
Antihistaminika (H1- und H2-Blocker). 

Grad II: Tachykardie (Anstieg > 20%), Blutdruckabfall 
(>20 mm Hg), Dyspnoe, Nausea, Vomitus; 
Therapie: Antigenzufuhr beenden, Sauerstoff, 
aggressive Volumentherapie, Kortikosteroide, 
Theophyllin. 
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Grad III: Kreislaufschock, Bronchospasm us; 
Therapie: Antigenzufuhr beenden, Adrenalin, 
Sauerstoff, aggressive Volumentherapie 
(Schocktherapie), Kortikosteroide, Theophyllin. 

Grad IV: Herz-Kreislauf-Stillstand, Atemstillstand; 
Therapie: kardiopulmonale Reanimation 

und obige Ma!Snahmen. 

Anasthesierelevanz 

Bei anamnestisch bekannter allergischer Pradisposition ist 
die Exposition auf potentielle Allergene und deren Derivate 
zu unterlassen. Histaminfreisetzende Substanzen sollten 
moglichst vermieden werden. Geeignet sind u. a. Etomidat, 
Propofol, Inhalationsanasthetika, Ketamin und Opiode wie 
Fentanyl, Alfentanil, Remifentanil und Sufentanil, als Re
laxanzien Pancuronium und v. a. Vecuronium und Rocu
ronium. 
Auf einen hyperirritablen Respirationstrakt sollte Riick
sicht genommen werden: unnotige Bewegungen des Tubus 
vermeiden, Lidocain-Gel verwenden. Die In- und Extubati
on darf nur bei ausreichender Anasthesietiefe vorgenom
men werden. 
Kreuzallergien miissen beachtet werden (z. B. Penicilline 
mit Cephalosporinen). 
Eine prophylaktische Anwendung von Histaminrezepto
renblockern vom Typ H1 und H2 (Dimetindenmaleat 0,1 

mg/kg und Cimetidin 5 mg/kg i.v. 30 min vor Anasthesie
beginn) kann indiziert sein, wenn eine ausgesprochene Po
lyallergisierung vorliegt oder auf die Gabe eines moglichen 
Allergens (z.B. Kontrastmittel) nicht verzichtet werden 
kann. Dariiber hinaus kann 15-20 min vor der Anasthesie
einleitung eine intravenose Kortikoidgabe erfolgen, bei
spielsweise 500-1000 mg Methylprednisolon. 



Allergische Diathese 

Die Behandlung einer anaphylaktischen oder anaphylak
toiden Reaktion ist unabhangig vom Mechanismus und 
orientiert sich ausschlie6lich am Schweregrad der jeweils 
vorherrschenden Symptomatik. Zusammenfassung der 
therapeutischen Vorgehensweise in der Reihenfolge zuneh
mender Invasivitat: 
1. Unterbrechung der Antigenzufuhr; 
2. FI02 = 1,0; 

3. Adrenalin intravenos (0,1-0,2 mg), 
bei Bedarf wiederholen; 

4. Volumenzufuhr (forcierte Infusionstherapie 
mit isotoner KristalloidlOsung und Kolloiden 
zur Wiederherstellung und Aufrechterhaltung 
eines stabilen Kreislaufs); 

s. adjuvante antiallergische Therapie 
(Antihistaminika, Kortikosteroide, 
z. B. Methylprednisolon 1-2 g i.v., Kalzium 1 g i.v.); 

6. symptomatische Therapie (bei Bronchospasmus 
topische bzw. intravenose Gabe von ~-Sympathi
komimetika, Bronchodilatatoren, Theophyllin
derivaten); 

7· kardiopulmonale Reanimation. 

Hinweis 
Blutprobe sichern zur Festellung der Allergieursache und 
zur Bestimmung des IgE-Spiegels. Falls eine Histaminfrei
setzung vermutet wird, kann diese durch Bestimmung von 
Methylhistamin im Urin oder von Tryptase im Serum 
nachgewiesen werden. Eine allergologische Abklarung 
(Prick- und Intrakutantests, Histaminreleasetest, Komple
mentfaktoren, RAST und ELISA) ist anzustreben. Allergie
pa6 ausstellen bzw. erganzen. 
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Alpha-1-Antitrypsin-Mangel 

Synonyme 
Laurell-Eriksson-Sy, <X1- Proteinase-Inhibitor-Mangel, engl. 
,alpha 1-antitrypsin deficiency". 

Oberbegriffe 
Enzymopathie. 

Organe/Organsysteme 
Lunge, Atemwege, Leber, Nieren, Gastrointestinaltrakt. 

Inzidenz 
1: 5 ooo bis 1: 10 ooo (homozygote Merkmalstrager). Es 
werden vorwiegend Nordeuropaer betroffen. 

Atiologie 
Kongenital und hereditar mit autosomal-dominantem Erb
gang (teils auch als rezessiv angegeben) mit variabler pha
notypischer Auspragung. Es wurden 24 Allele am Chromo
som 2 lokalisiert. Das Glykoprotein <X1-Antitrypsin ist ein 
spezifischer Proteaseninhibitor der N eutrophilenelastase. 
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Fehlen oder Aktivitatsverminderung auf unter 40o/o der 
Norm bewirkt eine fortschreitende Gewebszerstorung 
durch die Elastasenaktivitat in Leber und Lunge. Eine He
terozygotie ist mit 1 : 25 sehr haufig, jedoch klinisch nicht 
manifest. Es wird angenommen, daB 1 o/o aller Emphysema
tiker einen solchen Enzymdefekt aufweisen. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Lungenemphysem, Leberzirrhose. 

Beachte 
Bei Beatmung ,air trapping" wie bei Tracheomalazie, 
Fremdkorperaspiration, rezidivierende Polychondritis, me
diastinale Raumforderung. 

Symptome 

Cholestatische Hepatopathie im Neugeborenen- bzw. Kin
desalter (in 10 o/o der Faile Leberzirrhose und teilweise Le
berzellkarzinom), friihzeitig obstruktives Bronchialemphy
sem im Erwachsenenalter ( durch Nikotinabusus erhebliche 
Progredienz der pulmonalen Symptomatik), portale Fibro
se. 

Labor 
Plasmanormwert des a 1-AT = 1,9-2,6 g/1, elektrophoreti
scher Nachweis. 
Eine pranatale Diagnostik ist moglich. 

V ergesellschaftet mit 
Glomerulonephritis, rheumatoide Arthritis, Psoriasis, 
Spondylitis ankylosans (M. Bechterew), Uveitis, Cor pul
monale. 



Alpha-1-Antitrypsin-Mangel 

Thera pie 
Symptomatisch, Leber-, Lungen- bzw. kombinierte Herz
Lungen-Transplantation. 

Anasthesierelevanz 

Erwachsene Patienten haben ein ausgepragtes Lungenem
physem mit Ateminsuffizienz unterschiedlichen Ausma
Ges. Die Lungen-, Leber- und Nierenfunktion stellen die li
mitierenden Faktoren dar. Bei fortgeschrittener restrik
tiv-obstruktiver Lungenerkrankung sind die Patienten auf 
eine aufwendige Therapie (Bronchodilatatoren, Expek
toranzien, Sauerstoff, Antibiotika) angewiesen, Ma6nah
men, die perioperativ fortgesetzt werden miissen. 
Spezielle Bedingungen und Behandlungsschemata gelten 
fiir gro6e kurative Eingriffe wie Organtransplantationen. 
Fur andere Eingriffe miissen Anasthesiemittel und Metho
den angewendet werden, die moglichst keine Einschran
kung der kompromittierten Organfunktionen hervorrufen. 

Praoperative Abklarung 
Thoraxrontgen, Lungenfunktion, Blutgasanalyse, Blutbild, 
Leberfunktion, Gerinnungsstatus, Elektrolytstatus, Saure
Basen-Status, Plasmaproteine. 

Wichtiges Monitoring 
Pulsoxymetrie, Kapnographie, Beatmungsdriicke, invasive 
Kreislaufiiberwachung, Temperatur, Elektrolyt- und Saure
Basen-Status. 

Vorgehen 
Empfehlungen zur Anasthesiefiihrung sind sehr sparlich. 
Uber Regionalanasthesien gibt es keine Fallberichte, aber 
man kann davon ausgehen, da6 die Gerinnungsfunktion 
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ein limitierender Faktor ist. Ferner kann bereits eine ge
ringfugige Aktivitatsminderung der Atemmuskulatur zur 
Verschlechterung der Atmung fuhren. Crber Intubations
narkosen liegen einige Berichte vor, die das Problem des 
,air trapping" (und deren Folgen fUr den Kreislauf) in den 
Vordergrund stellen: es wird empfohlen, dem mit Druck
begrenzung, kleinen Atemzugvolumina, niedriger Atemfre
quenz und langer Exspirationszeit (I:E = 1:5) entgegenzu
wirken. N20 ist wegen Drucksteigerung in Hohlraumen 
und pulmanaler Hypertonie kontraindiziert. Zur Einlei
tung sollte ausreichend praoxygeniert werden. Intermittie
rende apnoische Phasen zur V erringerung des ,air trap
ping" sind gelegentlich notwendig. Die Bevorzugung nicht 
oder wenig leberschadlicher Anasthetika (Benzodiazepine, 
Opoide, Isofluran, Desfluran) versteht sich von selbst. Bei 
instabilem Kreislauf hilft der selektive Einsatz von vasoak
tiven Substanzen und eine minutii:ise Volumenkontrolle. 
Postoperativ ist eine adaquate Uberwachung der respirato
rischen Funktion notwendig. Gegebenenfalls ist eine Nach
beatmung mit sorgfaltigem Weaning erforderlich. 

Cave 
Lachgas (N20), Barotrauma (Spannungspneumothorax), 
,air trapping". 
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Amaurotische ldiotie 
Siehe: N euronale Ceroidlipofuszinosen. 

Amyloidpolyneuropathie vom Typ 1 

Synonyme 
W ohlwill-Andrade-Sy, familiare Amyloidpolyneuropathie 
(portugiesischer Typ = Biotyp I), engl. ,familial amyloid 
polyneuropathy". 

Oberbegriffe 
Amyloidose, N euroamyloidose, Polyneuritis. 

Organe 
ZNS, vegetatives (autonomes) Nervensystem, Bewegungs
apparat, Herz-Kreislauf-System. 

Inzidenz 
Gehauft unter Portugiesen, sporadisch in Brasilien, Japan, 
USA, England. Erkrankungsbeginn im 2.-3. Lebensjahr
zehnt. 
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Atiologie 
Hereditar; autosomal-dominanter Erbgang mit variabler 
phanotypischer Auspragung. Amyloideinlagerung im Ner
vengewebe vorwiegend im Bereich des Riickenmarks und 
des Sympathikus sowie in den erregungsleitenden Fasern 
des Myokards. Symmetrische, distal beginnende und zen
tralwarts aufsteigende Polyneuropathie. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Beri-Beri, andere Amyloidosen und Polyneuropathien, Sy
ringomyelie, Guillain-Barre-Sy, Friedreich-Ataxie, Tabes 
dorsalis, Lepra, Pellagra. 

Symptome 

Neurologie: distal einsetzende und aufsteigende Parasthesi
en, Dysasthesien, Thermanasthesie, Sensibilitatsausfalle 
und spater motorische Lahmung. Die Sehnenreflexe blei
ben relativ lange erhalten. Im Spatstadium kompletter V er
lust der Schmerz-, Tast- und Tiefensensibilitat. Muskela
trophien, Gangunsicherheit (Ataxie), Zungenatrophie, Dys
phagie, Sprachstorungen, Verlust der Sphinkterkontrollen. 
Trophische Storungen der betroffenen Segmente (Ulzera, 
Akroosteolyse ). 
Labor: pathologische Plasmaelektrophorese. 

V ergesellschaftet mit 
Vegetative Regulationsstorungen ( orthostatische Hypoto
nie), Rhythmusstorungen (paroxysmale supraventrikulare 
Tachykardien, Uberleitungsstorungen, A V-Block, to taler 
AV -Block mit Herzstillstand). 



Amyloidpolyneuropathie vom Typ 1 

Anasthesierelevanz 

Im Vordergrund stehen die Auswirkungen der Muskelatro
phie und die kardiovaskularen Funktionsst6rungen. 

Spezielle praoperative Abkliirung 
Feststellung des neurologischen Ausgangsstatus, Zustand 
des Kreislaufs. 

Wichtiges Monitoring 
EKG, Relaxometrie, ggf. invasive Blutdruckmessung. 

Vorgehen 
Bei der Wahl des Anasthesieverfahrens ist zu bedenken, 
da6 riickenmarknahe Regionalanasthesien forensische 
Probleme verursachen konnen, obwohl die Gefahr einer 
Exazerbation der neurologischen St6rungen noch unge
kHirt ist. Dariiber hinaus ist eine anasthesiebedingte Sym
pathikolyse (z. B. bei Spinalanasthesie) bei der ohnehin er
hohten Tendenz zu Hypotonie und Rhythmusst6rungen 
eher unerwiinscht. 
Die Wahl einer Allgemeinanasthesie erscheint sinnvoller. 
Bei Befall der Schlundmuskulatur (Dysphagie) besteht eine 
erhohte Aspirationsgefahr wahrend Ein- und Ausleitung. 
Deshalb ist die Pramedikation mit einem HrRezep
torenblocker und die Durchfiihrung einer ,rapid sequence 
induction" mit Krikoiddruck empfehlenswert. Wichtig ist 
dabei die Vermeidung einer exzessiven Kaliumausschiit
tung durch depolarisierende Muskelrelaxanzien. Die An
wendung nichtdepolarisierender Muskelrelaxanzien ist 
problemlos, sollte jedoch der vorhandenen Muskelmasse 
angepa6t sein. Die Kreislaufinstabilitat ist mit einer gro6-
ziigigen Volumensubstitution und mit peripher wirksamen 
Vasokonstriktoren behandelbar. Der Einsatz arrhythmoge-
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Amyotrophische Lateralsklerose 

ner Pharmaka sollte kritisch erwogen werden (Katechola
mine, Halothan), andererseits kann u. U. die kontinuierli
che Infusion von Dopamin (1,5-3 f..lg/kg/min) als humoraler 
Sympathikusersatz erforderlich werden. Es wird berichtet, 
daB Atropin bei Bradyarrhythmien nicht wirksam ist; evtl. 
wird ein Schrittmacher erforderlich. Lokalaniisthesietech
niken, die mit der systemischen Resorption gro6erer Men
gen Lokalaniisthetika einhergehen konnen, sind bei V er
dacht auf Uberleitungsstorungen gefiihrlich. 

Cave 
Succinylcholin, riickenmarknahe Regionalaniisthesien, Lo
kalaniisthetika, Halothan. 

Literatur 

Burg G, Kunze J, Pongratz D et al. (Hrsg) (1990) Leiber -
Die klinischen Syndrome, Bd 1, 7· Aufl. Urban & Schwar
zenberg, Miinchen Wien Baltimore, S 43-44 

Castro Tavares J, Maciel L (1989) Anaesthetic management 
of a patient with familial amyloid polyneuropathy of the 
Portuguese type. Can J Anaesth 36: 209-211 

Amyotrophische Lateralsklerose 
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Synonyme 
Myatrophe Lateralsklerose, ALS, Charcot-Sy II, Young-Sy, 
engl. ,amyotropic lateral sclerosis". 

Oberbegriffe 
Neurologische (neurodegenerative) Erkrankung, Neuropa
thie. 



Amyotrophische Lateralsklerose 

Organe/Organsysteme 
Motoneuronen, Riickenmark, Muskulatur, Bewegungsap
parat. 

Atiologie 
Idiopathisch, sporadisch. Eine seltenere hereditare Form 
(5 o/o) ist als autosomal-dominant oder autosomal-rezessiv 
beschrieben worden. Zugrunde liegt eine fortschreitende 
Degeneration von Motoneuronen im Vorderhorn und von 
kortikospinalen Bahnen mit nachfolgender Muskelatrophie 
der betroffenen Bezirke. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Myopathie-Ss (Duchenne-Aran-Sy, Erb-Charcot-Sy), multiple 
Sklerose, Syringomyelie, Botulismus, Pseudobulbarparalyse, 
van-Bogaert -Scherer-Epstein-Sy, Dana-Sy, Hinterhorn-Sy, 
Karpaltunnel-Sy, Lher-Mitte-McAlpine-Sy, Pancoast-Sy, Par
sonage-Turner-Sy, Strachen-Scott-Sy, SMON = ,subacute 
myelo-optic neuropathy". 

Symptome 

Progrediente Muskelschwache und Muskelatrophien, meist 
beginnend an den Handen. Bulbarparalyse, Paresen, Hy
perreflexie, allgemeine Tonuserhohung, Faszikulationen 
bei generalisierter Denervierung, Dysphagie. 
Besonderheit: Aussparung der Augen- und Sphinktermus
kulatur. 

V ergesellschaftet mit 
Respiratorische Insuffizienz, haufig respiratorische Infekte 
(Dysphagie, Aspirationen). 
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Anasthesierelevanz 

Spezielle priioperative Abkliirung 
Feststellung des neurologischen Ausgangsstatus, Tho
raxri:intgen, Lungenfunktion, ggf. Blutgasanalyse. 

Wichtiges Monitoring 
Pulsoxymetrie, Kapnographie, Volumetrie, Relaxometrie. 

Vorgehen 
Die Pramedikation ist dem neurologischen Status anzupas
sen, insbesondere sollte eine medikamenti:is bedingte V er
schlechterung der respiratorischen Insuffizienz vermieden 
werden. Daher sind Opioide und Benzodiazepine mit Vor
sicht einzusetzen. 
Bei einer Allgemeinaniisthesie besteht eine erhohte Gefahr 
einer Regurgitation von Mageninhalt im Sinne einer ,stil
len" Aspiration. Es empfiehlt sich die prophylaktische orale 
Gabe einer Pufferli:isung (20-30 ml Natrium citricum 0,3 

molar) oder eines H2 -Blockers vor der Narkoseeinleitung. 
Diese sollte nach dem ,rapid-sequence-induction"-Schema 
mit Krikoiddruck erfolgen. Hierbei ist auf die V erwendung 
von Succinylcholin wegen einer moglichen verstiirkten Ka
liumfreisetzung zu verzichten. Nichtdepolarisiernde Re
laxanzien sind unbedenklich, miissen aber in der Dosie
rung dem Zustand der Muskulatur angepa:Gt werden. 
Bei der Wahl der Anasthetika ist deren atemdepressorische 
Potenz in Rechnung zu stellen. Hochdosierte Monoanas
thesien sind weniger gut geeignet als die Kombination 
mehrerer Medikamente (,balancierte Anasthesie"). Ebenso 
sind kurzwirksame, gut steuerbare Substanzen zu bevorzu
gen. 



Amyotrophische Lateralsklerose 

Eine postoperative Nachbeatmung bis zur vollstiindigen 
Wiedererlangung des priioperativen W achheitsgrades und 
einer suffizienten Spontanatmung ist angezeigt. 
Entgegen vereinzelten Annahmen tiber eine Exazerbation 
der neurologischen Befunde nach rtickenmarknahen Aniis
thesien gibt es Berichte tiber erfolgreiche Epiduralaniisthe
sien bei dieser Erkrankung, insbesondere weil eine Kom
promittierung der Atmungsfunktion vermieden werden 
konnte. 

Cave 
Succinylcholin, Aniisthetika- und Relaxanstiberhang, Aspi
ration. 

Literatur 

Burg G, Kunze J, Pongratz D et al. (Hrsg) (1990) Leiber -
Die klinischen Syndrome, Bd 1, 7· Aufl. Urban & Schwar
zenberg, Mtinchen Wien Baltimore, S 416 

Fitzal S (1992) Aniisthesie bei neuromuskuliiren Erkran
kungen. Anaesthesist 41: 730-742 

Jones AEP, Pelton DA (1976) An index of syndromes and 
their anaesthetic implications. Can Anaesth Soc J 23: 208 

Kochi T, Oka T, Mizuguchi T (1989) Epidural anesthesia for 
patients with amyotropic lateral sclerosis. Anesth Analg 
68: 410-412 

Kuisma MJ, Saarinen KV, Teirmaa HT (1993) Undiagnosed 
amyotropic lateral sclerosis and respiratory failure. Acta 
Anaesthesiol Scand 37: 628-630 
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Anderson-Krankheit 

Anderson-Krankheit 
Siehe: Glykogenosen. 

Angioneurotisches Odem 

40 

Synonyme 
Quincke-Sy, Bannister-Krankheit, Milton-Riesenurtikaria, 
Oedema cutis circumscriptum, engl. ,hereditary angioneu
rotic edema" (HANE). 

Oberbegriffe 
Enzymopathie, allergisch-angioneurotische Odeme. 

Organe/Organsysteme 
Kapillaren, GefaBsystem, vegetatives Nervensystem, Haut, 
Atemwege. 

Inzidenz 
1: 10 000. 

Atiologie 
Hereditar mit autosomal-dominantem Erbgang. Es liegt 
eine erniedrigte oder fehlende Aktivitat des Komplement
CI-Esteraseinhibitors vor. Gelegentlich besteht ebenfalls 
eine abnormale fibrinolytische Funktion. Im akuten Anfall 
kommt es zu einer umschriebenen Gewebsschwellung mit 
kapillarem Leek (vermutlich durch inadaquate Komple
mentaktivierung und Ausschiittung vasoaktiver Substan
zen). AuslOsung durch geringfiigige Traumen (haufiger in 
StreBsituationen wie Menses, Schwangerschaft, Fieber, 
Operationen), jedoch auch spontan. 



Angioneurotisches Odem 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Erworbenes angioneurotisches Odem (nach ACE-Hemmer
medikation), Urtikaria, allergische Diathese, N ephrose-Ss 
(nephrotisches Sy), akute Nephritis, Hunt-Sy Typ I, Mel
kerson-Rosenthal-Sy, Ascher-Sy, Hench-Rosenberg-Sy. 

Symptome 

Akute odematose Schwellungen der Haut und der Subkutis 
mit den Pradilektionsstellen Lippen, Augenlider, Gesicht, 
Extremitaten und Genitale. Enorale Schwellungen von 
Zunge, Epiglottis, Glottis (inspiratorischer Stridor). 
Weitere Begleiterscheinungen: Kopfschmerzen (Migrane), 
Kolonspasmen, Abdominalschmerzen, Diarrho, Nausea, 
Vomitus, Lungenodem, Polyurie. 
Bei Asphyxie 15-30 % Mortalitiit! 

V ergesellschaftet mit 
Asthma bronchiale, Meniere-Sy. 

Thera pie 
Inhibitoren der Plasminogenaktivierung wie E-Aminoca
pronsaure, Tranexamsaure. Diese vermindern die Schwere 
der Attacken, verhindern sie jedoch nicht. Ferner Aproti
nin und Androgenderivate (Danazol, anfangs 6oo mg/Tag, 
Aufrechterhaltung mit 250-300 mg/Tag). 
Kortikoide und Antihistaminika sind unwirksam! Eine 
Prophylaxe oder Therapie mit direkter Substitution von 
C1-Inhibitor ist durch die Gabe von FFP (2-4 Einheiten) 
moglich. Pro Einheit wird der C1-Inhibitorplasmaspiegel 
urn 1,25 mg/dl angehoben. Falls verfiigbar, ist die Applikati
on eines gereinigten C1-Inhibitor-Praparates (2 Amp. Beri
nert®) besser. Wirkbeginn 20-40 min nach der Infusion 
mit einer Wirkdauer von 1-4 Tagen. 
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Anasthesierelevanz 

Im Vordergrund steht die Vermeidung von Odemattacken. 
Geeignet ist die Fortfiihrung einer medikamentosen Thera
pie (Danazol) und die prophylaktische Gabe von FFP (s. 
oben). Dariiber hinaus sollten alle Ma6nahmen moglichst 
wenig traumatisierend durchgefiihrt werden. 

Vorgehen 
Zur Pramedikation sind Benzodiazepine gut geeignet. Alle 
Manipulationen im Gesicht und Nasen-Rachen-Raum soli
ten auf das Notwendigste reduziert und gewebeschonend 
durchgefiihrt werden. Daraus leiten einige Autoren eine 
Bevorzugung von Regionalanasthesietechniken ab oder 
sprechen sich zumindest fiir die Vermeidung einer Intuba
tion aus. Dennoch sind praktisch alle gangigen Anasthesie
verfahren erfolgreich angewendet worden; moglicherweise 
ist die Problematik der Gewebereizung durch die Intubati
on etwas iiberbewertet worden. W enn eine Allgemeinanas
thesie durchgefiihrt werden soll, erscheint die Durchfiih
rung von Maskennarkosen als eine praktikable Vorgehens
weise, sofern nicht eine Intubation wegen fraglicher Niich
ternheit indiziert ist. Bei Intubationen reichlich Lidocain
Gel fiir Tuben und Katheter verwenden. Magensonden, 
osophageale Temperatursonden u.a. sowie intratracheale 
Absaugung moglichst vermeiden. 
Perioperativ ist eine adaquate Uberwachung indiziert. Im 
Faile einer Attacke mit Beteiligung des Oropharynx sollten 
Sauerstoff und FFP appliziert werden. Sofern danach keine 
Besserung eintritt und Erstickung droht, ist die mechani
sche Sicherung der Atemwege zwingend (Intubation mit ei
nem diinnen Tubus und Atemhilfe, ggf. Notkoniotomie). 



Cave 
ACE-Hemmer. 

Literatur 

Aortenbogensyndrom 

Benumof JL (1998) Anesthesia and uncommon diseases. 4th 
edn. Saunders, Philadelphia London Toronto, pp 440-441 

Burg G, Kunze J, Pongratz D et al. (Hrsg) (1990) Leiber- Die 
klinischen Syndrome, Bd 1, 7· Aufl. Urban & Schwarzen
berg, Miinchen Wien Baltimore, S 640-641 

Dobroschke R, Georgi R, Krier C (1992) Akutes angioneuroti
sches Odem auf ACE-Hemmer. Anasthesiol Intensivmed 
Notfallmed Schmerzther 27: 510-512 

Gambling DR, Douglas MJ (1998) Obstetric anesthesia and 
uncommon disorders. Saunders, Philadelphia London To
ronto, pp 400-403 

Maves KK, Weiler JM (1992) Angioedema of the tongue- cau
se? Anesth Analg 75: 645-646 

Poppers PJ (1987) Anaesthetic implications of hereditary an
gioneurotic oedema. Can J Anaesth 34:76-78 

Spargo PM, Smith GB (1987) Herditary angioneurotic oede
ma, tracheal intubation and airway obstruction. Can J 
Anaesth 34: 540-541 

Aortenbogensyndrom 
Siehe: Takayasu-Syndrom. 
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Apert-Syndrom 
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Synonyme 
Akrozephalosyndaktylie, Akrosphenosyndaktylie, Van
der-Hoeve-Sy, Carpenter-Sy. 

Oberbegriffe 
Dysmorphien, Dysostosen, Schadelsynostosen, kranioman
dibulofaziale MiBbildungen, Kieferbogen-Ss. 

Organe 
Gesichtsschadel, Skelett, Bewegungsapparat, ZNS. 

Inzidenz 
1 : 160 ooo Lebendgeburten. 

Atiologie 
Kongenital, hereditar mit autosomal-rezessivem Erbgang. Oft 
auch als Neumutation. Pramature Synostosen der Schadelnahte. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Poland-Sy, Klippel-Feldstein-Sy, Potter-Sy, Gruber-Sy, Enslin
Sy, Say-Gerald-Sy, Fran<;:ois-Sy, Franceschetti-Sy, Dutescu-Gri
vu-Fleischer-Peters-Sy, Mohr-Sy, Dzierzynsky-Sy, Elschnig-Sy, 
Crouzon-Sy (oder als Kombination: Apert-Crouzon-Sy). 

Symptome 

Akrozephalie, Skaphozephalie (Kahnschadel), Hypertelorismus, 
Exophthalmus, eingesunkene Nasenwurzel, Maxillahypoplasie 
(Mikrognathie), hoher (gotischer) Gaumen, Syndaktylie (Loffel
hand), Polydaktylie, Minderwuchs, geistige Retardierung. 



Apert-Syndrom 

V ergesellschaftet mit 
Anomalien der Atemwege, MiBbildungen des Urogenital
traktes (Zystennieren), Niereninsuffizienz, MiBbildungen 
des Gastrointestinaltrakts ( Osophagusatresie ), Herzvitien, 
erhohter Hirndruck. 

Anasthesierelevanz 

Mit Intubationsschwierigkeiten rechnen. 

Spezielle priioperative Abkliirung 
Rontgen der Halsorgane (seitlich!), Nierenfunktionspara
meter (Kreatinin, Harnstoff, Kalium im Serum). 

Wichtiges Monitoring 
Pulsoxymetrie, Kapnographie, ggf. ZVD, Elektrolyte. 

Vorgehen 
Eine vagolytische Priimedikation ist sinnvoll, ebenso die 
prophylaktische Gabe von 0,3 molarem Natrium citricum 
(20-30 ml peroral) oder HrRezeptorenblockern, 30 bzw. 
6o min praoperativ. Fur die Intubation selbst sind alle Vor
kehrungen zu treffen, daB bei Beatmungsproblemen eine 
ausreichende Oxygenation gewahrleistet werden kann (ver
schiedene Spatel, Guedel- und Wendl-Tuben, Larynxmas
ke, alternative Intubationsverfahren wie blind nasale, re
trograde, fiberoptische Intubation, Koniotomie). In jedem 
Fall ausreichend praoxygenieren. Eine Allgemeinanasthesie 
kann ,per inhalationem" in halbsitzender Position einge
leitet werden, danach Riickenlage mit prononcierter Re
troflexion der HWS (Schulterunterlagerung). Bei der Extu
bation erneute Gefahr von respiratorischen Problemen, 
insbesondere wegen des Auftretens einer manipulationsbe
dingten Schwellung von Zunge und Larynx. Eine ausrei-
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chende postoperative Uberwachung ist notwendig. Eine 
Nachbeatmung kann bei Relaxansiiberhang und bis zur 
Wiederkehr der Schutzreflexe angebracht sein. 
Bei kranioplastischen Eingriffen mit groBeren Blutverlu
sten rechnen (geniigend i.v.-Zugiinge anlegen, Blutkonser
ven bereithalten). 
Bei Herzvitien geeignenete Antibiotikaprophylaxe durchfiihren. 
Bei Zystennieren eingeschriinkte Nierenfunktion (chroni
sche Niereninsuffizienz) beachten. 

Cave 
Kaliumhaltige Losungen, Succinylcholin, Sevofluran und 
Enfluran bei eingeschriinkter Nierenfunktion (fortgeschrit
tene chronische Niereninsuffizienz). 

Literatur 

Abel M (1989) Aniisthesiologische Besonderheiten bei Kindem 
mit Syndromen und seltenen Erkrankungen. Springer, Berlin 
Heidelberg New York Tokyo, S 17-18 

Benumof JL (1998) Anesthesia and uncommon diseases. 4th 
edn. Saunders, Philadelphia London Toronto, pp 447-448 

Baum C, O'Flaherty JE (1999) Anesthesia for genetic, mata
bolic, and dysmorphic syndromes of childhood. Lippin
cott Williams & Wilkins, Philadelphia Baltimore New 
York, p 26-27 

Burg G, Kunze J, Pongratz D et al. (Hrsg) (1990) Leiber -
Die klinischen Syndrome, Bd 1, 7· Aufl. Urban & Schwar
zenberg, Miinchen Wien Baltimore, S 55-56 

Jones AEP, Pelton DA (1976) An index of syndromes and 
their anaesthetic implications. Can Anaesth Soc J 23: 208 



Appelt-Gerken-Lenz-Syndrom 
Siehe: Kieferbogensyndrome. 

Arachnodaktylie 
Siehe: Marfan-Syndrom. 

Arias-Syndrom 
Siehe: Crigler-N ajjar-Syndrom. 

Arthrodigitales Syndrom 
Siehe: Larsen-Syndrom. 

Arth rog rypose 

Synonyme 

Arthrogrypose 

Arthrogryposis multiplex congenita, Guerin-Stern-Sy, M. 
Stern, Rocher-Sheldon-Sy, M. W erthemann. 

Oberbegriffe 
Angeborene multiple Gelenkerkrankung, Gelenkdysplasie, 
Gelenkaplasie. 

Organe/Organsysteme 
Gelenke, Muskulatur, Bewegungsapparat, ZNS. 

Atiologie 
Kongenital; hereditar. Meist spontan auftretend mit ver
mutlich autosomal-rezessivem Erbgang und homozygoten 
Allelen. Der Pathomechanismus beruht auf Lasionen im 
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Gehirn bzw. Ri.ickenmark mit Degeneration der Motoneu
rone. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Ullrich-Sy, Demarquay-Richet-Sy, Fevre-Languepin-Sy, 
Bonnevie-Ullrich-Sy, Schwartz-J ampel-Sy, Lamy-Maro
teaux-Sy, Aurikulo-Osteodysplasie-Sy, Pillay-Orth-Sy, de 
Barsy-Moens-Dierckx-Sy, Conradi-Hi.inermann-Sy, Mie
tens-W eber-Sy, Edwards-Sy, Rotter-Erb-Sy, Turner-Kieser
Sy, Zellweger-Sy, Holtermi.iller-Wiedemann-Sy, Larsen-Sy, 
kongenitale Trismussyndrome (Freeman-Sheldon-Sy, 
Dutch-Kentucky-Sy, Hecht-Beals-Sy, Trismus-Pseudo
kamptodaktylie-Sy), Klippel-Feil-Sy. 

Symptome 

Multiple, meist symmetrische Kontrakturen und Luxatio
nen der Gelenke mit Fehlbildungen der Extremitaten, Mus
kelatrophien der betroffenen GliedmaGen (Palmarflexion, 
lat. ,pes equinovarus" = Pferdefu6), fehlende Beuge
furchen, jedoch auffallige Gri.ibchen (frz. ,fossettes 
cutanees") an den betroffenen Gelenken. 
Maxillofaziale Gesichtsdysmorphien (Mikrogenie, Makro
tie, tiefliegende Augen). 
Insgesamt dystrophisches Erscheinungsbild (engl. ,woo
den doll"= Marionette). 
Labor: erhohte CK im Serum. 

V ergesellschaftet mit 
Maligne Hyperthermie (MH), Spaltbildungen, Herzvitien 
(ca. 10 o/o, darunter Pulmonalstenose, persistierender Duc
tus arteriosus, Koarktation der Aorta), Urogenitaldysmor-



Arthrogrypose 

phien, Cutis laxa, Teleangiektasien, Wirbelsaulenanomali
en (Skoliose, Spina bifida). 

Anasthesierelevanz 

Erschwerte Gefa6punktion wegen der Kontrakturen und 
erhohte Gefahr fiir Lagerungsschaden. Mit Intubations
schwierigkeiten ist wegen ungeniigender MundOffnung, 
Mikrogenie, eingeschrankter Beweglichkeit der HWS und 
bei zusatzlichen Spaltbildungen zu rechnen. Dariiber hin
aus kann auch die Beatmung mit der Maske schwierig sein. 
Nichtdepolarisierende Relaxanzien in iiblicher Dosierung 
wirken tendenziell Ianger. Die Durchfiihrung riik
kenmarknaher Regionalanasthesien kann bei Wirbelsau
lendeformitaten sehr schwierig oder unmoglich sein. Oft 
besteht eine Tendenz zur arteriellen Hypotonie. 

Wichtiges Monitoring 
Relaxometrie, Pulsoxymetrie, Kapnographie. 

Vorgehen 
Eine Pramedikation mit Benzodiazepinen und die prophy
laktische Gabe von 0,3 molarem Natrium citricum (20-30 

ml peroral) oder H2-Rezeptorenblockern sind sinnvoll. Fiir 
die Intubation selbst sind alle Vorkehrungen zu treffen, 
daB bei Beatmungsproblemen eine ausreichende Oxygena
tion gewahrleistet werden kann (verschiedene Spatel, Gue
del- und Wendl-Tuben, Larynxmaske, alternative Intubati
onsverfahren: blind nasal, retrograd, Koniotomie). Bei ko
operativen Patienten besteht eine gute Indikation fiir die 
elektive fiberoptische transnasale Intubation. Immer aus
reichend praoxygenieren. Eine kardiovaskulare Depression 
sollte vermieden werden; es empfiehlt sich ein restriktiver 
Einsatz negativ-inotroper Medikamente. Oftmals ist eine 
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geringere Barbituratdosis fiir die Anasthesieeinleitung notig. 
Die Anwendung von Ketamin wird als vorteilhaft beschrieben. 
W egen der iiberdurchschnittlich haufigen V ergesellschaftung 
mit einer MH sollte (au6er bei zweifelsfreiem MH-Ausschlu6) 
auf Triggersubstanzen verzichtet werden. Dies gilt v. a. fiir de
polarisierende Muskelrelax:anzien und volatile Anasthetika. 
Bei BedarfEndokarditisprophylax:e durchfiihren. 
Wirbelsaulendeformitaten und ein Befall der Atemmuskulatur 
konnen zu restriktiven V entilationsstorungen fiihren, die ins
besondere postoperativ Atmungsprobleme verursachen. 

Cave 
Succinylcholin (MH-Triggerung und Kaliumfreisetzung), 
volatile Anasthetika, Lagerungsschaden. 
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cal patient with arthrogryposis multiplex congenita. Can 
J Anaesth 35: 612-614 

Askanazy-Syndrom 
Siehe: Rezidivierende Polychondritis. 

Aspirinunvertraglichkeit 

Synonyme 
Samter-Krankheit, Fernand-Widal-Sy, engl. ,aspirin indu
ced asthma" (AlA), ,aspirin triad". 

Oberbegriffe 
Medikamentenintoleranz, Allergie, Atopie, chronischer Infekt. 

Organe/Organsysteme 
Nasenrachenraum, Atemwege, Immunsystem. 

Inzidenz 
Keine Zahlen verftigbar auBer: Hauptmanifestationsalter 
20-40 Jahre. Rund 20 % aller Arzneimittelunvertraglich
keiten gehen zu Lasten der nichtsteroidalen Analgetika/An
tirheumatika (NSAID). 4-19 % aller Asthmatiker haben 
eine NSAID-Unvertriiglichkeit. Bei zusiitzlichem Vorliegen 
einer Po liposis nasi steigt diese Inzidenz auf 14-23 %. 

Atiologie 
Uber die unmittelbare Krankheitsursache liegen keine An
gaben vor. Der Pathomechanismus ist moglicherweise 
nicht immunologisch bedingt, sondern beruht auf einer 
Hemmung der Zyklooxygenaseaktivitat und damit der 
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U mwandlung von Arachidonsaure m Prostaglandine in der 
Bronchialmuskulatur. 
Im V ordergrund steht die chronische Sinusitis (Pansinusitis) 
mit Polypenwachstum und Obstruktion der Sekretabflu6wege 
aus den Nasennebenhohlen. Im spateren Verlauf manifestiert 
sich die asthmatische Komponente. Die Acetylsalicylsaureun
vertraglichkeit ist ebenfalls ein Spatsymptom und kann nach 
vorhergehender unproblematischer Einnahme auftreten. Trig
gersubstanzen sind: Acetylsalicylsaure, Diclofenac, Ibuprofen, 
Indometacin, Ketoprofen, Ketorolac und Piroxicam. Parado
xerweise werden einige ASS-Derivate wie Natriumsalizylat und 
Salizylamid toleriert, vermutlich weil sie die Zyklooxygenase 
nicht inhibieren. 

Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Allergische Diathese, Atopie, Asthma bronchiale, Anstren
gungsasthma, allergisches Asthma, chronische N asenne
benhohleninfekte anderer Ursache (z.B. bakteriell), Arznei
mittelexanthem, Heuschnupfen (Pollinosen), Rhinitis vaso
motorica, Neurodermitis (atopisches Ekzem), Urticaria 
factitia, angioneurotisches Odem (Quincke-Odem), chroni
sche Emphysembronchitis, zystische Fibrose, Mendelson
Sy, Alveolitis, mechanische Beatmungskomplikationen 
(Tubusabknickung, Tubusverlegung, Cufthernie). 

Symptome 

Trias: Asthma, Acetylsalicylsaureunvertraglichkeit, Polypo
sis nasi. 
Weitere Symptome: chronische Rhinitis, Rhinitis vasomo
torica, Niesattacken, Rhinorho, verstopfte Nase, Hyposmie, 
Anosmie. 
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Bei Aspirineinnahme: Bronchospasmus, Exantheme, Rhin
orho, Konjunktivitis, Kreislaufkollaps, Herz-Kreislauf- und 
Atemstillstand. 
Endoskopischer und radiologischer (CT) Erkrankungs
nachweis, au6erdem Provokationstests (Rhinomanometrie 
nach lokaler ASS-Instillation). 

Labor 
BSG-Erhohung, positiver Intrakutantest mit Acetylsalicyl
saure (ASS), vermehrt Eosinophile im Nasensekret. 

V ergesellschaftet mit 
Chronisch rezidivierende Infekte der oberen Atemwege 
vorwiegend im Nasenrachenraum, Sinusitiden (Sinusitis 
maxillaris, ethmoidalis, frontalis und sphenoidalis), Schlaf
storungen, Pharyngitis sicca. 

Thera pie 
Antibiotika, Kortikosteroide (in 6o o/o der Falle chronische 
Steroidmedikation), Antiasthmatika (p2-Sympathikomi
metika, Theophyllinderivate), Pansinusoperation, Polypek
tomie, Op. nach Caldwell-Luc. Die operative Sanierung 
bringt oft eine Besserung der asthmatischen Komponente, 
allerdings mit hoher Rezidivrate. 

Anasthesierelevanz 

Im Vordergrund stehen die Probleme der Atmung/Beat
mung und die Frage der postoperativen Schmerztherapie. 

Spezielle priioperative Abkliirung 
Allergic- bzw. Unvertraglichkeitstestung auf NSAIDs und 
ggf. auf relevante Anasthetika (Pricktest, Intrakutantest). 
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Lungenfunktionspriifung mit und ohne Bronchodilatato
ren, Thoraxrontgen. 

Wichtiges Monitoring 
Pulsoxymetrie, Atemwegsdriicke, Kapnographie, EKG. Bei 
kontrollierter Hypotension (s. unten) zusatzlich: invasive 
Blutdruckmessung, Blutgasanalysen, Saure-Bas en -Status, 
Diurese. 

Vorgehen 
Eine vorbestehende antiasthmatische Medikation muB pe
rioperativ fortgesetzt werden. Dies gilt insbesondere fiir die 
Kortikosteroide, die ggf. der StreBsituation angepaBt wer
den miissen. Vor der Anasthesieeinleitung 125-500 mg 
Prednisonaquivalent i.v. 
Es empfiehlt sich eine leicht sedative Pramedikation mit 
Benzodiazepinen, die allerdings im Falle extrem behinde
terter Nasenatmung unter pulsoxymetrischer Uberwa
chung erfolgen sollte. 
Bei der Wahl der Anasthesieverfahren sollte den Lokal
bzw. Regionalanasthesieverfahren der Vorzug gegeben 
werden. Dies ist jedoch bei der operativen Behandlung des 
Lei dens (N asennebenhohlenausraumung) nicht moglich. 
Bei Allgemeinanasthesien sind Intubationsnarkosen iib
lich. Es sollten moglichst nur Anasthetika verwendet wer
den, die nicht mit anaphylaktoiden Risiken behaftet sind 
(z. B. Etomidat, Propofol, V ecuronium, Fentanyl, volatile 
Anasthetika), sofern keine expliziten Kontraindikationen 
bekannt sind. Bei ausgepragter asthmatischer Symptoma
tik hat sich die Einleitung mit Ketamin, erganzt mit einem 
Benzodiazepin, bewahrt. Ein Beatmungsmodus mit verlan
gerter Exspiration (I : E = 1 : 2) und einer etwas hoheren 
Atemfrequenz (18-22/min) bewahrt sich im Falle zu hoher 
Atemwegsdriicke. 
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Aufgrund der uniibersichtlichen Verhaltnisse im Operati
onsgebiet und der Blutungsneigung der odematosen und 
extrem vulnerablen Schleimhiiute wird die Pansinusopera
tion gelegentlich unter kontrollierter Hypotension durch
gefiihrt. Diese kann mit Natriumnitroprussid, Phentolamin 
oder Nitroglyzerin durchgefiihrt werden (s. weiterfiihrende 
Literatur). Eine Priimedikation mit ACE-Hemmern kann 
sinnvoll sein, urn einen anschlie6enden Reboundeffekt ab
zuschwiichen. Als Alternative zur kontrollierten Hypoten
sion kann eine totale intravenose Aniisthesie (TIV A) unter 
Vermeidung volatiler Aniisthetika erwogen werden; dabei 
bleiben die Gefii6e im Operationsgebiet trotz Normotensi
on eher konstringiert, und die Visibilitat fiir den Operateur 
ist gewiihrleistet. Bei Aniisthesieende ist wegen der iibli
chen Nasentamponade nur Mundatmung moglich; die Ex
tubation sollte erst erfolgen, wenn der Patient der Auffor
derung, iiber den Mund zu atmen, nachkommen kann. 
Die (postoperative) Schmerztherapie ist grundsiitzlich 
ohne ASS und sicherheitshalber ohne NSAIDs zu gestalten. 
Uber Paracetamol liegen widerspriichliche Berichte vor 
(sowohl Toleranz als auch Unvertraglichkeit), so daB diese 
Substanz nicht ohne weiteres als Ausweichmoglichkeit 
empfohlen werden kann. Bei Bedarfkonnen Opioide einge
setzt werden, wobei patientenkontrollierte Applikations
formen bevorzugt werden sollten. 
Symptomatik und Vorgehen bei AuslOsung einer anaphy
laktoiden Reaktion s. Allergische Diathese. 

Cave 
Nichtsteroidale Analgetika/ Antirheumatika (NSAID) w1e: 
Acetylsalicylsiiure, Diclofenac, Ibuprofen, Indometacin, 
Ketoprofen, Ketorolac und Piroxicam. 
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Beachte 
Wichtig ist, die Patienten iiber ihre Unvertraglichkeit auf
zuklaren und von unkontrollierter Selbstmedikation abzu
halten. 
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Asthma bronchiale 

Synonyme 
Asthma, Bronchialasthma. 

Oberbegriffe 
(Chronische) obstruktive Lungenerkrankung (COPD), Ato
pie, hyperreagibles Tracheobronchialsystem, psychosoma
tische Erkrankungen. 

Organe/Organsysteme 
Bronchiolen, Atemwege, Respirationstrakt, Lungen, Tho
rax, Herz-Kreislauf-System. 

Inzidenz 
1: 20-50. 

Atiologie 
Familiare Haufung; konstitutionell. Es liegt eine gesteigerte 
Reaktionsbereitschaft des Respirationstraktes auf verschie
dene Noxen (mechanische, chemische, pharmakologische, 
humorale, nervale und psychische Reize) vor, die sich in 
spastischer Bronchokonstriktion, Schleimhautschwellung, 
Hypersekretion und Dyskrinie auBert. 

Besondere Formen 
Status asthmaticus, akuter Bronchospasmus. 
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Verwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Anstrengungsasthma, allergisches Asthma, chronische Em
physembronchitis, zystische Fibrose, Pneumonie, ARDS, 
Mendelson-Sy, Alveolitis, allergische Diathese, mechani
sche Beatmungskomplikationen (Tubusabknickung, Tu
busverlegung, Cuffuernie), Samter-Sy = Fernand-Widal-Sy 
(Trias: Asthma, Acetylsalicylsaureallergie, Polyposis nasi). 

Beachte 
4-19 % aller Asthmatiker haben eine Uberempfindlichkeit 
fiir Acetylsalicylsaurederivate (Aspirin®) und nichtsteroi
dale Analgetika/ Antirheumatika (NSAID ). 

Symptome 

Schweregrade: 
1: asymptomatische Form (Erkrankung 

nur durch Provokationstes nachweisbar) 
2: unter Therapie symptomlose Form 
3: trotz Therapie symptomatische Form 
Mogliche Symptome: Belastungsdyspnoe, Ruhedyspnoe, 
Atemnotattacken (v. a. in der Nacht wahrend Uberwiegen 
des Parasympathikus), Orthopnoe, chronischer persistie
render Husten, auskultatorisch Giemen und Pfeifen, Tho
raxexkursionen in die Inspirationslage verschoben. 
Lungenfunktion mit pathologischen Werten: FEV1 und 
,peak flow" erniedrigt. 
Status asthmaticus: trotz medikamentoser Therapie anhal
tende schwerste obstruktive V entilationsstorung mit dro
hender oder schon vorliegender respiratorischer Dekom
pensation (Zyanose, Erschopfung der Atemmuskulatur, 
pathologische Blutgaswerte, Hypoxie, Hyperkapnie oder 
Hypokapnie bei kompensatorischer Hyperventilation). 
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V ergesellschaftet mit 
Cor pulmonale (Rechtsherziiberlastung, Rechtsherzversa
gen, Arrhythmien), Allergien, Urtikaria, Pnemothorax, Ba
rotrauma, respiratorische Infekte. 

Thera pie 
Broncholytika CPrSympathomimetika, Theophyllinderiva
te), Kortikoide. 
Im Status asthmaticus: Adrenalin, Sauerstoff, maschinelle 
Beatmung. 

Anasthesierelevanz 

Spezielle praoperative Abklarung 
Lungenfunktionspriifung im Sinne einer AbkHirung des 
Schweregrades der Erkrankung und Uberpriifung bzw. Op
timierung der Therapie. Wichtige Parameter sind die stati
schen und dynamischen Lungenvolumina, FluB-Volumen
Kurven, Compliance, Thoraxrontgen, Blutgasanalyse, Sau
re-Basen-Status, Ventilations-Perfusions-Szintigraphie. 
Abklarung der Herz-Kreislauf-Funktion: EKG, Echokardio
graphie (v. a. rechtes Herz, Lungenkreislauf), ggf. Abkla
rung der Or Transportkapazitat (Hb/Hkt, Blutgasanalyse, 
Herzminutenvolumen). 

Wichtiges Monitoring 
Volumetrie, Beatmungsdriicke, Pulsoxymetrie, Kapnogra
phie, ggf. Relaxometrie. 

Vorgehen 
Eine medikamentose Therapie ist vor dem Eingriff fortzu
setzen, evtl. auf parenterale Applikationsform umzustellen. 
Dosieraerosole zur topischen Medikation sollten bei Bedarf 
in den Op. mitgenommen werden, da sie auch via Tracheal-
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tubus applizierbar sind. Eine strenge praoperative Niko
tinabstinenz ist angebracht. Bei allergischer Genese ist auf 
die Vermeidung von Noxen zu achten. Eine milde anxioly
tische Pramedikation mit einem Benzodiazepin ist vorteil
haft (cave Uberdosierung bei drohender Ateminsuffizi
enz!). Eine Alternative ist die Kombination Promethazin 
mit Atropin, wobei der Nutzen der Vagolyse mit Atropin 
wegen der notwendigen Dosis und der Gefahr der 
Sekreteindickung umstritten ist. Manche Autoren empfeh
len deshalb die inhalative Applikation von Ipratropium
bromid (Atrovent®). 
Alle MaBnahmen sind auf eine eventuelle negative Beein
flussung der Atmungsfunktion zu iiberpriifen. Aufgrund 
der zentralen Bedeutung der tracheobronchialen Reizung 
fur die Ausli:isung bronchokonstriktorischer Reaktionen 
sind Anasthesiemethoden ohne tracheale Intubation vor
teilhaft. Sofern sie fiir den Patienten und den Eingriff geeig
net sind, sollten Regionalanasthesieverfahren bevorzugt 
werden. Bei Manipulationen an den Atemwegen ist eine 
ausreichende Narkosetiefe unbedingt notig (In- und Extu
bation in tiefer Inhalationsnarkose und Spontanatmung). 
Grundsatzlich sollte eine zu flache Narkose vermieden wer
den, ebenso die Anwendung histaminfreisetzender oder 
parasympathikomimetisch wirkender Pharmaka. Empfoh
len werden Etomidat, Ketamin, Propofol, Benzodiazepine, 
Fentanyl, volatile Anasthetika, N20, Vecuronium, Rocuro
nium und Pancuronium. 
Problematisch sind Cholinesterasehemmer, Morphin, Pe-thi
din, Thiopenthal. Succinylcholin ist zwar nicht kontraindiziert, 
kann jedoch zu Histaminfreisetzung fiihren und sekundar eine 
Bronchokonstriktion fordern. Atracurium und Mivacurium 
haben den V orteil der kurzen Wirksamkeit (ggf. ermoglichen 
sie, auf eine Antagonisierung zu verzichten), sie konnen jedoch 
ebenfalls Histamin freisetzen. V orteilhaft ist die Erwarm ung 
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und Befeuchtung der Atemgase (,Low-flow"-Anasthesie, Be
feuchter). Eine individuelle Einstellung der Beatmungsparame
ter ist angebracht (Erfolgskriterium: beste Oxygenation bei tief
stem Spitzendruck). 
Bei absehbaren respiratorischen Schwierigkeiten in der Auslei
tungsperiode kann eine Nachbeatmung indiziert sein. 

Cave 
Tracheobronchiale Irritation, Histaminfreisetzung, Para
sympathikotonus, Opiat-und Relaxansiiberhang. 
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Synonyme 
Cholinesterasemangel-Sy, Pseudocholinesterase-Mangel. 

Oberbegriffe 
Enzymopathie, atypische Medikamentenwirkung, Elimina
tionsstorung. 

Organe/Organsysteme 
Motorische Endplatte, neuromuskulare Ubertragung, Le
ber, Metabolismus. 

Inzidenz 
1 : 3 ooo, Geschlechtsverteilung 1 : 1. 

Atiologie 
Hereditar und kongenital. Autosomale V ererbung iiber 4 Allele 
mit hetero- oder homozygoter Kombination. Im Serum ist eine 
Variante der Acylcholin-Acylhydrolase vorhanden, die 
Succinylcholin nur langsam oder praktisch nicht abbauen kann 
(Anenzymie). Von den 10 bekannten phanotypischen Varian
ten haben 6 eine verminderte Aktivitat. Eine klinische Relevanz 
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liegt erst bei emer V erminderung der Enzymaktivitat auf 
unter 30 o/o vor. 

V erwandte Formen, Differentialdiagnosen 
Symptomatischer Cholinesterasemangel nach chronischer He
patitis, Leberzirrhose, Leberversagen (z. B. nach hepatotoxi
schen Vergiftungen), Kachexie, Hypoproteinamie, Wilson-Sy, 
Tumorerkrankungen, Zytostatikatherapie ( Chemotherapie ), 
Phase II-Block (Dualblock), iiberdosierungs- oder antibiotika
bedingter Relaxansiiberhang, Opiatiiberhang, Hypokapnie, 
Myopathien, Glykogenosen, familiare periodische Lahmung, 
haufige Dialysen, SHT, Apoplexie, Lambert-Eaton-Rook-Sy. 

Symptome 

Siehe unten. 

Anasthesierelevanz 

AuBerhalb der Anasthesie hat die ,Erkrankung" keine prakti
sche Bedeutung und ist symptomlos. W er nie Succinylcholin 
injiziert bekommen hat, bietet infolgedessen keine anamnesti
schen Hinweise. Ein Verdacht kann hochstens aus der Famili
enanamnese abgeleitet werden. Typischer Hinweis ist ein lange
rer postoperativer Wachzustand bei kompletter Muskellah
mung (Paralyse) mit Beatmungspflichtigkeit. 
Eine Bestatigung der Erkrankung ist moglich durch die Hem
mungsbestimmung mit Dibucain (fur den Phanotyp A der En
zymvariante) oder Natriumfluorid (fur den Phanotyp F, die 
sog. fluoridresistente Variante). Eine Differenzierung der Isoen
zyme ist gelelektrophoretisch moglich. Bei hepatisch bedingtem 
symptomatischen Cholinesterasemangel ist die Serumcholine
sterase erniedrigt, ferner sind die meisten Leberfunktionspara
meter pathologisch (Syntheseleistungen: Hypalbuminamie, Ge-
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rinnungssti:irungen), auBerdem liegen pathologische Or
ganmanifestationen vor wie Leberzirrhose, Hyperaldoste
ronismus, Aszites etc. Klinisch relevant ist erst ein Abfall 
der Cholinesteraseaktivitat unter 30 o/o der Norm. Neuge
borene haben eine Aktivitat von 50 o/o, Sauglinge ab 2 W o
chen normale Erwachsenenewerte. 

Spezielle praoperative Abklarung 
Bestimmung der Enzymaktivitat bei anamnestisch begriin
detem Verdacht (s. oben), bei hepatischer Genese Feststel
lung der Leberfunktionsparameter. 

Wichtiges Monitoring 
Relaxometrie, V olumetrie, Pulsoxymetrie, Kapnographie. 

Vorgehen 
Bei anamnestisch bekanntem Cholinesterasemangel muB 
auf die Anwendung von depolarisierenden Muskelrelaxan
zien (Succinylcholin) verzichtet werden. Hingegen ki:innen 
nichtdepolarisiernde Muskelrelaxanzien in iiblicher Dosie
rung verwendet werden. Diese diirfen mit Cholinesterase
hemmern (Neostigmin, Pyridostigmin) antagonisiert wer
den, vorausgesetzt, es ist vorher kein Succinylcholin gege
ben worden (Vorsicht: Wirkungsverstarkung und Dual
block!). 
Die akzidentelle Feststellung eines Cholinesterasemangels ge
schieht typischerweise am Ende von Allgemeinanasthesien 
nach Anwendung von Succinylcholin, wenn eine unerwartete 
und anhaltende postoperative Apnoe vorliegt. Nach Aus
schluB differentialdiagnostischer Mi:iglichkeiten sollte bis zur 
Erlangung einer ausreichenden Muskelkontraktionsfahigkeit 
eine geeignete Sedierung (oder Fortfiihrung der Narkose) 
vorgenommen werden, urn dem Patienten die Totalrelaxation 
bei erhaltenem BewuBtsein zu ersparen (,locked-in syndro-



Atypische Cholinesterase 

me"). Eine mehrstiindige Nachbeatmung ist oft erforder
lich. 
Mit der exogenen Zufuhr eines gereinigten Serumcholine
sterase-Praparates (Behring) kann eine schnellere Hydrolyse 
des Succinylcholins erreicht werden, allerdings bestehen hier
bei allergologische und infektiose Risiken wie bei allen von 
Spendern gewonnenen und gepoolten Plasmapraparaten. 

Beachte 
Bei grenzwertiger Aktivitatsverminderung der Pseudocho
linesterase (ca. 30 o/o) ist mit eine Interaktion des 
Succinylcholins mit Propranolol oder Fluoriden (letztere 
nach langerer Enfluranexposition) moglich. 

Hinweis 
Bei der hereditaren Form sollte die Enzymausstattung der 
Blutsverwandten abgeklart werden. Fiir den Patienten ist 
eine Bescheinigung auszustellen. 

Cave 
Succinylcholin, ,awareness", Cholinesterasehemmer, wenn 
vorher Succinylcholin appliziert wurde. 
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