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Handlungsempfehlung zur Anéasthesie bei

Prader-Willi Syndrom

Erkrankung: Prader-Willi Syndrom (PWS)
ICD 10: Q87.1
Synonyme: Prader-Labhardt-Willi Syndrom

Ubersicht: Das Prader-Willi Syndrom ist eine seltene genetische Erkrankung, die durch
hypothalamisch-hypophysare Anomalitaten mit schwerer (Muskel-)Hypotonie wahrend der
ersten zwei Lebensjahre, Hyperphagie mit dem Risiko einer morbiden Adipositas wahrend
des Kindes- und Erwachsenenalters, Lernbehinderungen, Verhaltensauffélligkeiten oder
schwere psychische Probleme charakterisiert wird. Die Erkrankung betrifft 1/25.000 Gebur-
ten. Die schwere Hypotonie nach der Geburt fihrt zu einer Trinkschwéche, einer Schluck-
storung und einer verzégerten psychomotorischen Entwicklung. Im Laufe der Zeit kommt es
zu einer partiellen Besserung der Hypotonie. Charakteristische Gesichtsziige (schmale Stirn,
mandelférmige Augen, dinne Oberlippe, nach unten gerichteter Mund) sowie kleine Hande
und FulRe werden oft beobachtet. Nach der oben beschriebenen initialen Phase erscheinen
die fast pathognomonischen Merkmale einer Hyperphagie und eines fehlenden Sattigungs-
gefuhls, was oftmals zu schwerem Ubergewicht schon bei Zweijahrigen fiihrt. Ohne geeig-
nete Kontrollmechanismen von auf3en kann dieser Zustand sich schnell verschlimmern,
wobei das Ubergewicht ein die Morbiditat und Mortalitat dieser Patienten beeinflussender
Hauptfaktor ist.

Das klinische Bild des Kleinwuchses — bedingt durch einen Wachstumshormonmangel — und
der unvollstéandigen pubertaren Entwicklung wird durch weitere endokrine Veranderungen
erganzt. Es wird oft eine verminderte Knochendichte gemessen, allerdings mit normalem
Stoffwechsel von Calcium, Phosphat, Vitamin D und Parathormon. Das Ausmal} der kogniti-
ven Dysfunktion variiert von Kind zu Kind. Damit einhergehend sind Lernschwachen, be-
eintrachtigte Sprach- und Sprechstérungen, die wiederum durch Verhaltensauffalligkeiten
und psychischen Problemen aggraviert werden.

Die Erkrankung ist klinisch und genetisch heterogen. Sie wird durch Veranderungen der
kritischen Region des Chromosoms 15 (15q11-q13) verursacht. Der Expertenkonsens legt
fest, dass die Diagnosestellung auf klinischen Kriterien (Holms Kriterien von 1993, Uber-
arbeitung 2001) basieren sollte, die dann durch genetische Untersuchungen bestétigt wird.
Die meisten Falle kommen sporadisch vor, eine familidre Haufung ist selten, jedoch wichtig
fur eine genetische Beratung. Die Behandlung sollte multidisziplindr erfolgen. Eine frihe
Diagnose, interdisziplindre Therapie und GH-Substitution filhren zu einer Verbesserung der
Lebensqualitat betroffener Kinder. Bezilglich des GH-Einflusses auf das Verhalten und die
Autonomiegewinnung der erwachsenen Patienten liegen zurzeit keine Langzeitdaten vor. Im
Erwachsenenalter fiihren die dem Ubergewicht assoziierten Komplikationen und die Verhal-
tensauffalligkeiten wiederholt zu bedeutenden Problemen.




Medizinisches Wissen entwickelt sich kontinuierlich weiter. Neue Erkenntnisse sind in
diesem Text eventuell nicht abgebildet.

Empfehlungen sind keine Regeln oder Gesetze; sie stellen das Rahmenwerk der
klinischen Entscheidungsfindung dar.

Jeder Patient ist einzigartig; die klinische Betreuung muss sich nach den individuellen
Gegebenheiten richten.

Die Diagnose konnte falsch sein; wo Zweifel bestehen, sollte sie nochmals Uberpruft
werden.

Mehr Gber die Erkrankung, Referenzzentren und Patientenorganisationen finden
| Sie auf Orphanet: www.orpha.net
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Typische operative Eingriffe

Orthopéadische Eingriffe (zum Bsp. Skoliosekorrektur); Schieloperationen; Lippen-Kiefer-
Gaumenspalte-Korrekturen; Zahnbehandlungen durch Zahnfaule; Orchidopexien.

Anéasthesieverfahren

Sowohl die Allgemeinanéasthesie als auch die regionale Anasthesie stellen eine Heraus-
forderung dar. Der Einsatz einer Vollnarkose kann zu einem schwierigen Atemweg fuhren,
typische anatomische

Bei der Durchflhrung einer Allgemeinanésthesie besteht das Risiko eines schwierigen
Atemweges. Bei der Regionalanasthesie kénnen typische anatomische Orientierungspunkte
durch das starke Ubergewicht schwer zu identifizieren sein.

Anasthesiologische  Bedenken beinhalten die  Adipositas per magna, das
Schlafapnoesyndrom (OSAS), Schwierigkeiten beim Etablieren eines peripher-vendsen
Zugangs, potentielle Schwierigkeiten den Atemweg zu sichern, das Risiko einer
perioperativen respiratorischen Dekompensation, einer priméaren Myokardbeteiligung, das
aggressive und teilweise gewaltsame Verhalten der Patienten, Krampfanfalle, Stérungen der
Thermoregulation und des Glucosestoffwechsels.

Notwendige ergdnzende Diagnostik (neben der Regelversorgung)

Eine angemessene praoperative Patienteneinschatzung hangt mafigeblich von begleitenden
Co-Morbiditaten ab. Typische Ubergewichts-assoziierte Komplikationen sind kardiozirkulato-
rische Probleme, Diabetes mellitus, Hypertonie, Schlafapnoe (Hinweis: es besteht eine
Pradisposition fiir Herz-Kreislauf-Probleme unabhéngig vom Ubergewicht).

Beurteilt werden sollten:

Der Allgemein- und Erndhrungs- und Hydratationszustand
BMI, Halsumfang

Zahnstatus

Speichelzusammensetzung / Salivationsmenge

Die Anamnese und Untersuchung sollte detailliert erhoben werden und den vorherigen und
aktuellen pulmonalen Zustand beinhalten. Préoperativ sollte eine Polysomnographie
erfolgen, um die Patienten mit einem schweren OSAS zu identifizieren. Weiterhin dient die
Untersuchung einer Beschreibung des respiratorischen Ist-Zustandes. Gegebenenfalls
kénnen so die Patienten identifiziert werden, die postoperativ respiratorisch auf einer
Intensivstation Uberwacht werden mussen. Weitere Untersuchungen sind thorakale und
abdominale Atemexkursionen, nasaler Luftfluss, transkutane CO2 und O2 Messung, Sauer-
stoffséttigung, EEG, EOG (Electrooculographie) und EKG (ein 12-Kanal-EKG kann in einigen
Fallen indiziert sein).

Kinder mit einem PWS leiden oft aufgrund von Muskelschwéache, Ubergewicht und Kypho-
skoliose an restriktiven Lungenventilationsstérungen.
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Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements

In der praoperativen Beurteilung eines Patienten mit PWS mussen der obere und untere
Atemweg genau untersucht werden. Das Airway Management kann aufgrund von schad-
haftem Gebiss, Mikrognathie, Gaumenfehlbildungen und eingeschréankter HWS-Reklination
oft erschwert sein. Eine geeignete Notfallausristung fur den Fall ,cannot intubate, cannot
ventilate” sollte vorhanden sein. Diese sollte auch bei PWS-Patienten, die eine Regional-
anasthesie bekommen, stets in Reichweite sein.

Besondere Vorbereitungen fiur Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten

Nicht berichtet.

Besondere Vorbereitungen bezliglich der Antikoagulation

Nicht berichtet.

Besondere Vorsichtsmalinahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung

Problempunkte, die einen Einfluss auf die perioperative Betreuung von PWS-Patienten
haben konnten, beziehen sich auf die mentale Retardierung und der Tendenz zu aggressi-
vem Verhalten.

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anasthetika

Es sind keine spezifischen Interaktionen beschrieben, da fir das PWS keine spezifische
Medikation vorliegt. Mogliche Wechselwirkungen hangen von den Co-Morbiditaten des
Patienten und dessen Therapie ab.

Anasthesiologisches Vorgehen

Patienten mit einem PWS leiden unter einer Muskelhypotonie und sind somit stets aspira-
tionsgefdhrdet. Die reduzierte Motilitat des Gastrointestinaltrakts erhoht zusatzlich das
Risiko. Im Falle einer Aspiration kdnnen die Folgen deutlich schlimmer als bei anderen
Individuen sein, da die pulmonale Reserve dieser Patienten reduziert ist. Der physiologische
Wirgereflex ist bei PWS-Patienten schwerer auslésbar und es besteht insgesamt eine
reduzierte Tendenz zum Erbrechen. Durch das Ubergewicht kann eine Gewisse Assoziation
mit Hiatushernien und erhdhtem intraabdominellen Druck bestehen. Das Aspirationsrisiko
wird weiterhin durch einen erniedrigten Oesophagussphinkter-Tonus und einer erhohten
Regurgitation deutlich erhéht. Die Regurgitation kann die Entstehung von Zahnkaries
beglnstigen. Es sollte versucht werden den Magen-pH anzuheben und den Mageninhalt
Inhalt zu neutralisieren, die GIT-Motilitat zu erhéhen und zur Narkoseinleitung den Ober-
kérper hoch zu lagern. Der Atemweg sollte ziigig gesichert werden (rapid sequence
induction, RSI), der Magen daraufhin entlastet werden und die Extubation nach der OP
schonend erfolgen.
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Durch folgende MalRhahmen kdnnen die aspirationsbedingte Morbiditat und Mortalitét
gesenkt werden:
o nil per os Uber 6h praoperativ
Peripher-vendser Zugang, ggf. vorherige EMLA-Salben-Anwendung
Ranitidin und Metoclopramid i.v. 1h vor Narkoseeinleitung
Vorsichtige Pramedikation mit einem Sedativum
Routinemonitoring
RSI

Regionale Anéasthesieverfahren spielen eine wichtige Rolle bei PWS-Patienten, da so die
Risiken einer Allgemeinanasthesie nicht eingegangen werden muissen. Diese Verfahren
kénnen sowohl flr eine intraoperative Anédsthesie (ggf. als Kombinationsanasthesie), als
auch eine postoperative Analgesie sorgen, sodass der Einsatz von Opiaten und Narkose-
medikamenten reduziert werden kann. Sowohl neuraxiale (Epidural- oder Spinalanasthesie)
und periphere Blockaden kénnen bei diesen Patienten erwogen werden.

Es ist jedoch zu beachten, dass typische anatomische Landmarken durch die adipdsen
Verhaltnisse maskiert sein kénnen, sodass der Einsatz von Ultraschall empfohlen wird, um
die Treffsicherheit zu erhéhen und mdgliche Komplikationen zu minimieren.

Eine Nutzen-Risiko-Abwagung muss bei jedem PWS-Patienten erfolgen, bei welchem eine
Regionalanédsthesie in Kombination mit einer Sedierung erwogen wird, da ein erhdhtes
Aspirationsrisiko (im Vergleich zu anderen padiatrischen Patienten) besteht. Eine Sedierung
wird wahrscheinlich sowonhl fiir die Durchfilhrung der Regionalanasthesie, als auch fir eine
kooperative Fihrung des Patienten wahrend der OP erforderlich sein.

AuBerdem kann das PWS zu einer verlangerten und verstarkten Wirkung von Sedativa und
Narkotika filhren. Es wird empfohlen in der unmittelbar postoperativen Phase anstelle von
Opiaten eher NSAR und/oder regionale Analgesieverfahren einzusetzen.

Der Einsatz nicht-depolarisierender Muskelrelaxantien sollte zuriickhaltend erfolgen, da das
Risiko einer lang anhaltenden neuromuskuldren Blockade besteht. Aufgrund der Muskel-
hypotonie raten einige Autoren ganzlich vom Einsatz dieser Substanzen ab. Diverse Fallbe-
richte zeigen jedoch, dass nicht-depolarisierende Muskelrelaxantien (Pancuronium, Atra-
curium, Vecuronium, Rocuronium) sicher angewandt werden kdnnen, ohne dass ein pro-
longierter Effekt nachgewiesen werden konnte. Eine Relaxometrie ist von wesentlicher
Bedeutung und eine Restrelaxierung sollte stets vor Narkoseausleitung mittels Neostigmin
und Glycopyrrolat antagonisiert oder durch die Anwendung von Sugammadex revisiert
werden. Bei bestehender Muskelhypotonie kann theoretisch die Gefahr einer Hyperkalamie
beim Einsatz von Succinylcholin bestehen. Viele Fallberichte zeigen jedoch einen komplika-
tionslosen Einsatz dieser Substanz bei Patienten mit PWS.

Einige Autoren beschreiben Ketamin als gut anwendbar, da es nur eine beschréankte Wir-
kung auf die Atmung hat und gleichzeitig zu einer Analgesie und Andasthesie fihrt. Beson-
ders bei alteren Kindern kann Ketamin zusammen mit Propofol oder einem Benzodiazepin
verabreicht werden und so das Risiko eines Zwischenfalls minimieren. Besondere Vorsicht
gilt jedoch bezlglich der kontroversen Effekte der Substanz auf die Krampfschwelle.

Propofol, Isofluran, Sevofluran und Lachgas wurden zur Anasthesieaufrechterhaltung einge-
setzt.

Weitere Ubliche Probleme liegen in oft schwierigen peripheren Venenverhéltnissen, dem

standigen Hungergeflihl der Patienten (und einer daraus resultierenden standigen Nahrungs-
suche), Stérungen der Thermoregulation, Diabetes mellitus, Arrhythmien und Cor pulmonale.
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Besonderes oder zusatzliches Monitoring

Eine Relaxometrie wird empfohlen.
Der BZ und die Kérpertemperatur sollten engmaschig kontrolliert werden.

Weiteres Monitoring hangt von der Risikoeinstufung des Patienten aufgrund seiner Co-
Morbiditaten ab.

Mdgliche Komplikationen

PWS-Patienten neigen dazu auf dem Boden einer (chronischen) Aspiration durch
Muskelhypotonie, schwacher laryngealer Koordination und schwachem HustenstoR3
schwerwiegende respiratorische Infektionen zu erleiden.

Um perioperative Komplikationen bei PWS-Patienten zu vermeiden sollen folgende Strate-
gien befolgt werden:

e Elektive Eingriffe sollten bis zur vollstandigen Genesung nach Infektionen des oberen
Respirationstrakts verschoben werden

o Besondere Vorsicht ist bei PWS-Patienten geboten, die an einem schweren OSAS
leiden

e Das grundsatzlich erhdhte Risiko flr eine Aspiration und eine postoperative Apnoe
sollte stets prasent sein

Postoperative Versorgung

Um eine lickenlose Uberwachung und schnelle Therapie von mdglichen respiratorischen
Komplikationen zu gewahrleisten wird die postoperative Verlegung von PWS-Patienten auf
eine Intensivstation empfohlen. Dies sollte auch geschehen, wenn auf Narkotika oder mittel-
bis langwirksame Muskelrelaxantien verzichtet wurde.

Postoperativ ist das Erwachen oft langsam und wird nicht selten von einer Obstruktion der
oberen Atemwege (inkl. Schnarchen) begleitet. Komplikationen beinhalten Apnoephasen,
hohere CO2-Schwellenwerte, obstruktive Episoden, Bronchospasmen und Sauerstoffpflich-
tigkeit.

Die Wundheilung und die Mobilisation kénnen verlangsamt sein.

Krankheitsassoziierte Notfalle und Auswirkungen auf Anasthesie und Erholung

Adipositas per magna, OSAS, eine pathologische Steuerung des Atemzentrums und
exzessive Schlafrigkeit Uber den Tag scheinen charakteristisch fir PWS-Patienten zu sein
und kénnen mit Stérungen im Schlaf-Wach-Rhythmus und einer hypothalamischen Dysfunk-
tion in Zusammenhang stehen.
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PWS-Patienten zeigen eine mentale Retardierung mit der Neigung zu aggressivem Verhal-
ten, psychischen Stérungen und zwanghaften Verhaltensauffalligkeiten.

In der spaten Kindheit und im Jugendalter kdnnen neurologische und endokrine Manifesta-
tionen sowie metabolische Storungen auftreten.

Zusatzlich sind psychologische Stérungen, mentale Retardierung und zwanghaftes Verhalten
haufige Auffalligkeiten.

Kardiale Leitungsdefekte und primare myokardiale Beteiligung wurden beschrieben, weiter-
hin sind Krampfanfalle haufig.

Ambulante Anasthesie

Ambulante Anasthesie wird nicht empfohlen.

Geburtshilfliche Anéasthesie

Nicht berichtet.
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