Mukopolysaccharidose: Hohes Andsthesierisiko bei Kindern
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Patienten mit lysosomalen Speicher-
krankheiten leiden haufig an Defor-
mitdten der Atemwege und haben
ein erhohtes Intubationsrisiko. Herz-
insuffizienz und geistige Retardie-
rung machen die Narkose zusatzlich
zur Herausforderung. Wie sicher an-
dsthesiologische MaBnahmen bei
Kindern mit Mukopolysaccharidose
sind und welche Faktoren das Kom-
plikationsrisiko erhohen haben Sca-
ravilli und Team in einer retrospekti-
ven Fallauswertung genauer betrach-
tet.

Mukopolysaccharidose (MPS) zdhlt zu
den angeborenen lysosomalen Speicher-
krankheiten und wird durch eine Stérung
des Abbaus von Glykosaminoglykanen
verursacht. Je nachdem, welches Glyko-
saminoglykan sich im Koérper anreichert,
werden 6 Typen unterschieden. Die
Krankheit tritt meist im frithen Kindesal-
terin Erscheinung und duRert sich u.a. in
Form von Epilepsie, geistiger Retardie-
rung, obstruktiver Schlafapnoe, Herz-
klappenfehlern, Fehlbildungen der Wir-
belsdule und hyperplastischen Tonsillen.

Da fiir Erwachsene mit MPS ein erhchtes
Andsthesierisiko als erwiesen gilt, woll-
ten Scaravilli und Kollegen nun speziell
bei Kindern mit MPS untersuchen, wie
oft es zu Komplikationen bei andsthesio-
logischen Interventionen kommt und
welche Faktoren das Risiko dafiir erho-
hen konnten. Dazu fiihrten sie eine re-
trospektive Auswertung der Datensdtze
von 54 Kindern durch, die an einem ita-
lienischen MPS-Zentrum angebunden
waren. Einschlusskriterien waren:
= Betreuung durch die Abteilung fir
padiatrische Andsthesiologie,
= Allgemeinandsthesie oder Stand-By
oder Analgosedierung,
= Gesicherte MPS-Diagnose.

Zur Beurteilung der Sicherheit stellten
die Untersuchunger das Outcome bei
Entlassung fest und registrierten folgen-
de Komplikationen:

= Tod wahrend der Behandlung,

= Hypotension,

= Hypoxie.

Weiterhin wurden sdmtliche Details zur
Atemwegssicherung analysiert. Zur Be-
stimmung von Risikofaktoren diente ein
statistisches gemischtes Modell.

54 Kinder, 61% von ihnen méannlich, er-
hielten insgesamt 232 anasthesiologi-
sche Interventionen. Das durchschnittli-
che Alter lag bei 5 Jahren, zum Zeitpunkt
der ersten Intervention waren die kleinen
Patienten 2 Jahre alt. Jedes Kind erlebte
im Mittel 4 Behandlungen. 33% der Kin-
der litten unter MPS Typ |, es folgten Typ
Il und I mit jeweils 20 %. Haufige Mani-
festationen waren Fehlbildungen der
Wirbelsdule (85%), geistige Retardie-
rung (80%), Herzklappenfehler (76 %)
und hyperplastische Tonsillen (52 %). Bei
100 Interventionen wurde eine Allge-
meinanasthesie durchgefiihrt, 65 mal er-
folgte eine endotracheale Intubation zur
Sicherung des Atemweges.

Die Forscher konnten keinen einzigen To-
desfall feststellen, alle vorab geplanten
Intubationen gelangen zu 100%. 16 Kin-
der hatten mindestens 1 andsthesiologi-
sche Komplikation im Verlauf, bei 21 In-
terventionen kam es zu ernsthaften Zwi-
schenfdllen wie Hypoxie, Laryngospas-
mus und Obstruktionen. 19 Intubationen
wurden als schwierig beurteilt, alle 3
nicht geplanten Notfallintubationen
missgliickten im ersten Versuch. Der
Atemweg konnte dann aber mittels La-
rynxmaske gesichert werden. Im statisti-
schen Modell erwiesen sich hoheres Le-
bensalter und Behandlung in einem nicht
spezialisierten Krankenhaus als unab-
hdngige Risikofaktoren.
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Kinder mit Mukopolysaccharidose
stellen fiir den Andsthesisten eine
groBe Herausforderung dar und nei-
gen besonders zu Komplikationen
beim Atemwegsmanagement. Risiko-
faktoren fiir Narkoseprobleme waren
hoheres Lebensalter und Operationen
in nicht spezialisierten Kliniken. Die
Autorinnen/Autoren empfehlen daher
die Behandlung dieser vulnerablen
Patientengruppe in erfahrenen Zen-
tren.
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Scaravilli und Mitarbeiter haben die Er-
fahrungen eines Krankenhauses in Italien
bei der perioperativen Versorgung von
Kindern ~mit  Mukopolysaccharidose
(MPS) mithilfe einer retrospektiven Ana-
lyse der Andsthesiedokumentationen
aus 15 Jahren analysiert [1]. Das Kran-
kenhaus ist nach eigenen Angaben ein
Referenzzentrum fiir MPS und konnte in
dem 15-jdhrigen Beobachtungszeitraum
eine Anzahl von 54 Patienten analysie-
ren. Bei einer Prdvalenz, die im Bereich
von 0,3-4,0 pro 100000 [2] Geburten
liegt, ist eine solche Sammlung von Pa-
tientenerfahrungen aus einem einzelnen
Versorgungszentrum sicher bemerkens-
wert. Die Arbeit beschreibt die in diesem
Haus (bliche Versorgung und die beob-
achtete Komplikationsrate. Auch wenn
zusatzlich zu den von den Autoren zitier-
ten ahnlich groBe Fallsammlungen vor-
liegen, z.B. von 34 Kindern mit 86 Narko-
sen aus einem Krankenhaus in England
[3] oder 25 Kindern mit 43 Sedierungen
aus den USA [2], bietet die aktuelle Ar-
beit von Scaravilli et al. zusatzlich eine
Regressions-Analyse von patienten-,
prozedur- und andsthesietechnikbezoge-
nen Risikofaktoren fiir Komplikationen.



Die Regressionsanalyse zeigte keinen
Einfluss von patientenbezogenen Fakto-
ren auf die Komplikationsrate, obwohl dl-
tere Patienten hdufiger einen schwieri-
gen Atemweg hatten. Auch waren keine
Unterschiede zwischen einer Sedierung
und einer Narkose feststellbar, wobei die
Autoren ein fir diese Analyse zu kleines
Kollektiv einrdumen. Ein negativer Effekt
mit einer hoheren Komplikationsrate an
peripheren Arbeitspldtzen im Vergleich
zum OP-Bereich hingegen konnte nach-
gewiesen werden.

In ihrem Patientenkollektiv beschreiben
die Autoren eine Pravalenz von Risikofak-
toren, die abgesehen von Wirbelsdulen-
fehlbildungen auch mit anderen Ar-
beiten vergleichbar ist. Dass jedoch bei
85% der Patienten Wirbelsdulenfehlbil-
dungen dokumentiert wurden, (ber-
rascht und wird in der Arbeit nicht weiter
diskutiert. Moglicherwiese sammelt die
Einrichtungen aufgrund einer orthopadi-
schen und zugehorigen bildgebenden
Spezialisierung eine diesbeziiglich selek-
tierte Patientengruppe. Und darin liegt
die bedeutendste, von den Autoren
auch in den Studienlimitationen genann-
te Einschrankung von monozentrischen
Patientenkollektiven: Hier werden solche
Patienten selektiert, fiir die ein Versor-
gungsschwerpunkt vorliegt (z.B. Ortho-
padie) und andere ausgeschlossen (z.B.
Herzchirurgie), die an dem Zentrum gar
nicht versorgt werden kénnen. Natiirlich
kann eine retrospektive Analyse syste-
matisch nur solche Komplikationen er-
fassen, die zuvor auch dokumentiert
und archiviert wurden.

Weil die verwendete Anasthesie-Technik

in der Arbeit nur erwdhnt und nicht wei-

ter diskutiert wird, sollen hier auch nur

die kritischen Punkte aufgezahlt werden,

ohne diese inhaltlich zu analysieren:

= Alle Kinder haben Atropin zur Pra-
medikation erhalten.

= Alle Kinder wurden ohne Blockade
der neuromuskuliren Ubertragung
intubiert.

= Zur Intubation wurden die Stimm-
bénder mit Lidocain-Spray betdubt.

= Die Narkose wurde immer mit Sevo-
fluran aufrechterhalten.

Als Fazit aus der vorliegenden Arbeit ist
klar feststellbar, dass die Versorgung
von Kindern mit MPS eine besondere kin-
derandsthesiologische Expertise erfor-
dert, die ein sicheres Atemwegsmanage-
ment einschlieBt. Wiinschenswert ist
eine Zentralisierung der Versorgung, wie
sie in der berichtenden Einrichtung of-
fensichtlich stattfindet und eine groRe
Erfahrung des dort arbeitenden Perso-
nals mit MPS-Patienten ermdglicht. Ver-
sorgungen auBerhalb der optimalen
Raumlichkeiten eines OP-Bereichs sind -
wie bei allen Patienten - mit héheren Ri-
siken versehen und sollten vermieden
werden, wenn es irgend geht. Wenn den-
noch ndtig, missen eine optimale Exper-
tise und optimale Ausriistung - inklusive
speziell padiatrischer Hilfsmittel fir den
schwierigen Atemweg - auch in den pe-
ripheren Versorgungsbereichen vorge-
halten werden. Uber diese allgemeingiil-
tigen Regeln hinaus konnen aus der Ar-
beit keine weiteren Erkenntnisse oder
auf andere Einrichtungen tbertragbare
»Kochrezepte* fiir die Narkosefiihrung
bei Kindern mit MPS abgeleitet werden.
Im Gegenteil ist die Sinnhaftigkeit der
dort beschriebenen Konzepte zum Teil
nicht mit Evidenz belegbar und magli-
cherweise an einigen Stellen auch nicht
empfehlenswert.
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