Forsch aktuell

Maligne Hyperthermie: Gefahr erkannt,

Treten bei einer Narkose unerwartete
Herz-Kreislaufkomplikationen auf, konnte
eine Maligne Hyperthermie (MH) die
Ursache sein. Dabei handelt es sich um
eine erbliche Veranlagung, die unter
charakteristischen Provokationen wie
einer Allgemeinandsthesie oder extre-
mer korperlicher Beanspruchung eine
Fehlregulation des Stoffwechsels auslost,
die den Patienten in Lebensgefahr bringt.

»Die Maligne Hyperthermie ist eine
insgesamt wenig bekannte Erkrankung,
weshalb wir eine spezielle Sprechstunde
anbieten, die in erster Linie Aufklarungs-
arbeit leisten soll — fur Patienten wie fur
Arzte”, berichtet Dr. Stephanie Doetsch,
Oberarztin an der Klinik fir Anasthesio-
logie des Mainzer Universitatsklinikums.
,Dabei wollen wir vor allem eine zent-
rale Botschaft vermitteln: Jeder, der die
Veranlagung zur Malignen Hyperther-
mie hat, kann trotzdem sicher operiert
werden. Natirlich muss dazu die Veran-
lagung bekannt sein oder zumindest
erkannt werden.” Zur Abklarung des
Verdachts steht der so genannte ,In-
vitro-Kontraktur-Test” (IVKT) zur Verfi-
gung - eine aufwendige Untersuchungs-
technik, die nur an wenigen Zentren in
Europa standardisiert nach dem Euro-
paischen Protokoll durchgefiihrt wird,
unter anderem an der Mainzer Klinik fur
Anasthesiologie.

Dazu wurde 1993 von Dr. Dr. Irene
Tzanova und Dr. Stephanie Doetsch
(Arbeitsgruppe Maligne Hyperthermie)
ein Diagnostik-Labor etabliert, welches
heute der Diagnostik von Patienten in
einem Einzugsgebiet von drei Bundes-
landern dient. Pro Jahr fiihren die Arzte
in der MH-Sprechstunde mehr als 100
Beratungen durch und bis zu 30 Patien-
ten werden im MH-Labor jahrlich auf
die Veranlagung zur Malignen Hyper-
thermie untersucht. Die MH-Zentren —
in Deutschland neben Mainz noch Leip-
zig, Ulm und Wirzburg - sind dabei
europaweit in der ,European Malignant
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Hyperthermia Group” vernetzt und
tauschen in jahrlichen Kongressen die
neuesten Erkenntnisse aus.

Die Maligne Hyperthermie ist eine
tlckische Erkrankung: Im taglichen
Leben sind betroffene Personen nicht
beeintrachtigt, daher wird eine MH-Dis-
position haufig nicht erkannt. Kommt
ein MH-Patient aber mit bestimmten
Pharmaka — die in diesem Zusammen-
hang als Triggersubstanzen bezeichnet
werden — in Kontakt, kann dies zu einer
lebensbedrohlichen Entgleisung des
Stoffwechsels fihren und unbehandelt
todlich enden. Zu den MH-Triggersubs-
tanzen zahlen alle gangigen Inhalations-
anasthetika wie Halothan, Enfluran, Iso-
fluran, Desfluran oder Sevofluran sowie
die depolarisierenden Muskelrelaxantien
wie Succinylcholin.

Doch was passiert bei einer MH-
Krise? Zunachst handelt es sich bei der
MH um eine spezielle Muskelfunktions-
storung. Ausgelost durch die Trigger-
substanzen kommt es zur unkontrollier-
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Dr. Dr. Irene Tzanova (links) und Dr. Stephanie Doetsch (rechts) werten die Ergebnisse eines
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, In-vitro-Kontraktur-Testes” aus.

ten Aktivierung des Stoffwechsels der
gesamten Muskulatur. Die Stérung lauft
auf zellularer Ebene — als Fehlregulation
im Calcium-Stoffwechsel — ab. Der exzes-
sive Muskelstoffwechsel fihrt schlieRlich
zu einer vollstandigen Entgleisung des
systemischen Stoffwechsels. Charakte-
ristische Symptome sind eine generelle
Versteifung und Verkrampfung der Ske-
lettmuskulatur, die im Bereich der Kau-
muskulatur besonders ausgepragt sein
kann, Herzrhythmusstorungen, Steige-
rung der Atemfrequenz bis hin zur
Hyperventilation, Veranderungen im
Elektrolythaushalt, Myoglobinurie sowie
ein exzessiver Temperaturanstieg. Letz-
terer war urspriinglich namensgebend
fur die Erkrankung, denn im Spatsta-
dium einer MH-Krise tritt meist hohes
Fieber auf. Wenn eine sich manifestie-
rende MH nicht rechtzeitig erkannt und
entsprechend gegengesteuert wird,
endet der Verlauf todlich.

»Die gute Nachricht dabei ist, dass
wir heute einerseits Uber das Medika-
ment Dantrolen verfligen, mit dem eine
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Einen Notfallausweis und eine nummerierte Plakette sollten MH-Patienten immer bei sich tragen.
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MH-Krise zuverlassig therapiert werden
kann. Daher ist ein entsprechender
Dantrolen-Vorrat in allen operativen
Bereichen, in denen Narkosen durchge-
fuhrt werden, zwingend nétig. Anderer-
seits stehen uns eine Vielzahl von Anas-
thetika und Adjuvanzien zur Verfligung,
die bei bekannter MH-Disposition nach-
gewiesenermalien als sichere Alterna-
tive verwendet werden kénnen — sowohl
fur eine Allgemein- als auch fiir eine
Regionalanasthesie”, erldutert Dr. Ste-
phanie Doetsch. , Dazu zahlen alle int-
ravenosen Anasthetika wie Benzodiaze-
pine, Barbiturate, Opiate oder Propofol
sowie nicht-depolarisierende Muskelre-
laxantien.”

Die Veranlagung zur MH st erblich
und wird von Generation zu Generation
autosomal dominant weitergegeben.
Daher empfiehlt sich dringend, eine
MH-Disposition fiir alle Blutsverwandten
von MH-Patienten auszuschlieBen. Um
eine solche MH-Veranlagung zu diag-
nostizieren, kommt der anfangs er-
wahnte , In-vitro-Kontraktur-Test” (IVKT)
in Frage. Dazu ist zunachst eine Biopsie
notig: Dem Patienten wird dabei Mus-
kelgewebe von der Aufenseite des
Oberschenkels in ortlicher Betaubung
entnommen und dieses unter standardi-
sierten Bedingungen den beiden Trig-
gersubstanzen Halothan und Koffein
ausgesetzt. Liegt eine MH-Veranlagung
vor, zieht sich das Muskelgewebe mit

steigender Konzentration der Trigger-
substanzen mehr und mehr zusammen,
was in einem aufwendigen Prozess als
Kraft gemessen werden kann. Nach
Sicherung der MH-Disposition in der
Familie durch den IVKT, kann unter
bestimmten Voraussetzungen auch eine
genetische Untersuchung Aufschluss
Uber eine MH-Disposition geben.

Bestatigt sich die Diagnose MH, so
wird den Patienten ein Notfallausweis
ausgestellt sowie eine Plakette mit der
Aufschrift ,Maligne Hyperthermie” Gber-
reicht, die sie immer bei sich tragen soll-
ten. Diese Plakette ist zudem mit einer
Nummer versehen, unter der der Pati-
ent im MH-Zentrum registriert ist. Sie
ist insbesondere in Notfallsituationen
wichtig, in denen der Patient selbst
nicht auf seine MH-Veranlagung hinwei-
sen kann. , Die wichtigste Regel ist stets,
dass alle behandelnden Arzte iiber eine
MH-Disposition ihres Patienten oder in
der Familie ihres Patienten informiert
sind”, resimiert Dr. Stephanie Doetsch.
»~Dann kann trotz Maligner Hyperther-
mie eine Narkose sicher durchgefiihrt
werden.”

Kontakt

Dr. Stephanie Doetsch,
Dr. Dr. Irene Tzanova
Sprechstunde fiir Maligne
Hyperthermie

Klinik fir Anasthesiologie

Universitatsmedizin der Johannes
Gutenberg-Universitat Mainz

Tel. 06131 17 6568

E-Mail: maligne-hyperthermie@
anaesthesie.klinik.uni-mainz.de
Homepage: http://www.anaesthesie.
medizin.uni-mainz.de/285 DEU _
HTML.php
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