Fiberoptische Intubation vorteilhaft bei Kindern mit Mukopoly-
saccharidose und Mukolipidose
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Mukopolisaccharidosen (MPS) und
Mukolipidosen (ML) sind seltene pro-
gressive hereditare lysosomale Spei-
cherkrankheiten, die eine Ansamm-
lung von Substrat in verschiedenen
Korpergeweben verursachen. Kinder,
die an MPS und assoziierten Erkran-
kungen leiden, benétigen haufig
eine Narkose fiir chirurgische oder di-
agnostische Interventionen. Viele kli-
nische Manifestationen dieser Er-
krankungen sind bei der Andsthesie
bedeutsam, wie z.B. Atemwegsob-
struktionen, restriktive Lungener-
krankungen,  Thoraxdeformitdten,
adenotonsillire Hypertrophie, ob-
struktive Schlafapnoe, Makroglossie,
skelettale Verdanderungen u.a. Damit
sind die Patienten einem hohen Risi-
ko fiir perioperative Komplikationen
ausgesetzt. Bislang sind der Einfluss
des Krankheitssubtyps und das Stan-
dardatemwegsmanagement unklar.

Autoren um Dohrmann aus Hamburg un-
tersuchten in ihrer retrospektiven Studie
unabhdngige Risikofaktoren fiir periope-
rative adverse Ereignisse bei den ge-
nannten Patienten und analysierten die
Interaktion mit dem primdren Atem-
wegsmanagement. Dazu wurden von
2002 bis 2016 Patienten eingeschlossen.
Die Daten wurden in einem multivariaten
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hierarchischen Modell analysiert, ausge-
legt fiir wiederholte Narkosen beim sel-
ben Patienten und fir mehrere Events in-
nerhalb einer einzigen Narkose.

Ergebnisse

Von 141 Patienten wurden 67 (63 MPS, 4
ML) 269 Andsthesie-Prozeduren bei 353
chirurgischen oder diagnostischen Inter-
ventionen unterzogen. Bei 25,6 % der Fal-
le trat mindestens eine perioperative
Komplikation auf. Das Risiko fiir periope-
rative adverse Ereignisse war hoéher bei
MPS Typ 1(OR 8,0; KI: 1,5-42,7; p=
0,014) oder Typ 2 (OR 8,8; KlI: 1,3-58,6;
p=0,025) als bei Typ 3. Die fiberoptische
Intubation durch einen supraglottischen
Luftweg war assoziiert mit dem niedrigs-
ten Risiko fiir adverse Ereignisse und der
niedrigsten Konversionsrate. Die direkte
Laryngoskopie war assoziiert mit einem
signifikant hoheren Risiko fiir Probleme
beim Atemwegsmanagement als die in-
direkte Technik (geschatzte Ereignisrate
47,8% versus 10,1%; OR 24,05 [5,2-
111,24; p<0,001]). Das Risiko fiir respi-
ratorische Komplikationen war signifi-
kant hoher beim supraglottischen Luft-
weg und direkter Laryngoskopie als bei
der fiberoptischen Intubation.
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Die Autoren kommen zu dem Schluss,
dass ihre Studie den Krankheitssubtyp
und die primdre Technik des Atem-
wegsmanagements als die wichtigs-
ten unabhdngigen Risikofaktoren fiir
perioperative Komplikationen bei
Kindern mit MPS oder ML identifiziert.
Eine indirekte Technik wie z.B. die fi-
beroptische Intubation durch einen
supraglottischen Luftweg wird als ini-
tiale Intubationstechnik favorisiert,
wenn der Atemweg primar als
schwierig anzusehen ist. Allerdings
kann dabei die Platzierung der La-
rynxmaske Schwierigkeiten bereiten
und ist damit eine technische Limita-
tion der genannten Intubationsweise.

MOR Dr. med. Benedikt Lampl,
Regensburg

Kommentar

Dohrmann und Mitarbeiter einer deut-
schen Universitatsklinik sowie eines Kin-
derkrankenhauses haben in einer retro-
spektiven Analyse tber die Jahre 2002 -
2016 die perioperativen Erfahrungen
mit insgesamt 67 Kindern (269 Andsthe-
sieleistungen) mit Mukopolysaccharido-
se (MPS) oder Mukolipidose (ML) analy-
siert. Ziel der Arbeit war es, mit einer
multivarianten Regressionsanalyse un-
abhéngige Risikofaktoren fiir periopera-
tive Komplikationen zu identifizieren, so-
wie den Einfluss des Atemwegsmanage-
ments zu erfassen. Der vorliegenden Ar-
beit ist es durch diese Analyse gelungen,
einen sehr interessanten Einblick in die
Versorgung dieser Kinder zu bieten.

Insgesamt wurde bei 25% der Patienten
mindestens eine perioperative Kompli-
kation identifiziert. Den groBten Einfluss
auf die Komplikationsrate hatte die Sub-
klassifikation der MPS (Typ I>1I>1Il) so-
wie das Atemwegsmanagement. Die



Versorgung des Atemweges mittels fi-
beroptischer Intubation durch eine La-
rynxmaske zeigte die geringste Kompli-
kationsrate und war in allen Fallen erfolg-
reich. Dabei war auch die Versorgung al-
lein mit einer Larynxmaske schlechter,
als wenn durch diese intubiert wurde.
Diese Beobachtung steht im Gegensatz
zur Beobachtung bei gesunden Kindern,
sodass Kinder mit MPS von der Intubati-
on zu profitieren scheinen. Die direkt la-
ryngoskopische Intubation war hingegen
das schlechteste Verfahren. Zusatzlich
bestatigt die Arbeit die sinnhaft erschei-
nende Vorgehensweise, wenn madglich
mehrere Interventionen oder diagnosti-
sche Verfahren in einer Narkose zusam-
menzufassen, denn dies erhdhte nicht
das Risiko fiir Komplikationen.

In zwei Fallen wurde der geplante Eingriff
abgebrochen, weil der Atemweg nicht
suffizient versorgt werden konnte, in
beiden Féllen war keine Intubation durch
eine Larynxmaske versucht worden. Es
gab einen Todesfall bei einem Kind, wel-
ches wach fiberoptisch intubiert werden
sollte und bei dem es zu einem Laryngo-/
Bronchospasmus mit Reanimation ge-
kommen war. Wéhrend bei der Versor-
gung von Erwachsenen in manchen Si-
tuationen und Kliniken die wach-fiberop-
tische Intubation einen mdglichen Stan-
dard darstellt, ist dieses Verfahren auch
aus Sicht des Autors dieses Kommentars
ein meist ungeeignetes Verfahren fiir
Kinder.

Die Zusammenfassung der Beobachtun-
gen impliziert, dass indirekte Intubati-
onstechniken zu bevorzugen sind und
die fiberoptische Intubation durch eine
Larynxmaske das beste Verfahren dar-
stellt. Die Autoren leiten daraus dennoch
keine generelle Empfehlung ab, weil in-
stitutionelle Standards und Erfahrungen
weitgehend variieren. Die Autoren er-
wahnen ebenso, dass es Fille gibt (auch
wenn in ihrer Kohorte keiner auftrat), in
denen keine suffiziente Beatmung mit ei-
ner Larynxmaske moglich ist. Nicht er-
wahnt wird hingegen, dass bei sehr klei-
nen Kindern und entsprechend kleinen
Larynxmasken, Tuben und Fiberoptiken
das Verfahren technisch sehr schwer
oder sogar unmaglich sein kann. Immer
sollte man daher das ,Ineinanderpassen*
der individuellen Optik, Larynxmaske

und Tubus vor dem Einsatz im Kind tes-
ten.

Bei der MPS handelt es um eine progres-
sive Erkrankung, bei der mit einer Ver-
schlechterung des Atemweges gerech-
net werden muss [1]. Daher bleibt ab-
schlieBend noch zu ergdnzen, dass vor
dem eigentlichen Atemwegsmanage-
ment regelhaft eine vorsichtige direkte
Laryngoskopie aus diagnostischer Inten-
tion durchgefiihrt werden sollte. Nur so
kann erkannt werden, ob das Kind aktu-
ell bei einer auBerklinischen Versorgung
konventionell intubiert werden kdnnte.
Neben der ebenso wichtigen Informati-
on, ob eine Beatmung mit einer Ge-
sichts- und/oder Larynxmaske madglich
ist, muss anhand dieser Erkenntnisse ein
~Andsthesie-Ausweis“ ausgestellt oder
aktualisiert werden. In einigen Fallen
muss hieraus sogar die Indikation fir
eine Tracheotomie abgeleitet werden.
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