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Handlungsempfehlung zur Anasthesie bei

Allgrove Syndrom

Erkrankung: Allgrove-Syndrom
ICD 10: E27.4
Synonyme: Triple-A-Syndrom, 4 A Syndrom, Achalasie-Addisonismus-Alakrimie-Syndrom

Ubersicht: Das Allgrove-Syndrom ist eine seltene autosomal rezessive Erkrankung, die durch
Achalasie, Alakrimie und eine — Ublicherweise adrenocorticotropes Hormon (ACTH)-resistente —
Nebennierenrindeninsuffizienz, sowie neurologischen Anomalitaten gekennzeichnet wird.
Mutationen konnten am AAAS-Gen — einem Typ-lI-Keratin Gen auf Chromosom 12g13, welches
das ALADIN Protein kodiert, — identifiziert werden. Die haufigsten Mutationen sind IVS14 und
EVS9. Wahrend die Alakrimie ein frilhes pathognomonisches Symptom darstellt, stellen sich
Patienten am haufigsten mit Achalasie (50 - 100 %) und Nebennierenrindeninsuffizienz (20 - 54
%) vor. Autonome Stérungen sowie sonstige neurologische Symptomatik (10 - 23 %) sind selten.
Patienten kdnnen unterschiedliche Kombinationen aus motorisch-sensibler Polyneuropathie,
Amyotrophie, Dysarthrie, Hyperreflexie, Muskelschwéche, Demenz, abnormer autonomer Funk-
tion, Erektionsstorungen (im Erwachsenenalter) und gemindertem Intellekt entwickeln. Die Dia-
gnose wird Ublicherweise in der ersten Dekade des Lebens gestellt; hier stellen sich die Patien-
ten aufgrund der Achalasie mit Dysphagie, Erbrechen und Gedeihstérung, ebenso wie mit
Hyperpigmentierung der Haut, Schock bei Nebennierenrindeninsuffizienz sowie Krampfanféallen
und Koma bei schwerer Hypoglyk&mie vor. Teilweise kdnnen auch typische dysmorphe Ge-
sichtszlige wie ein langes, diinnes Gesicht, langes Philtrum, schmale Oberlippe, heruntergezo-
gene Mundwinkel oder sparlichen Augenwimpern festgestellt werden. Die haufigste Komplikation
der Alakrimie ist die Keratitis punctata. Patienten mit Nebennierenrindeninsuffizienz benétigen
Ublicherweise eine Erhaltungsdosis eines Glukokortikoids, wie z.B. Hydrokortison. Die meisten
unter Achalasie leidenden Patienten bendtigen eine regelméRige pneumatische Dilatation oder
chirurgische Interventionen, z.B. die Myotomie nach Heller.

Medizinisches Wissen entwickelt sich weiter!
Es kénnte neue Erkenntnisse geben!
Jeder Patient ist einzigartig!

Die Diagnose kdnnte falsch sein!

Mehr Uber die Erkrankung, Referenzzentren und Patientenorganisationen finden
w Sie auf Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typische Operationen

Myotomie nach Heller zur Behandlung der Achalasie (offen oder laparoskopisch),
Ballondilatation des Osophagus unter endoskopischer Kontrolle.

Andasthesieverfahren

Allgemein ubliches Vorgehen ist die Allgemeinanasthesie mit einem durch endotracheale
Intubation gesicherten Atemweg.

Notwendige Zusatzuntersuchungen (praoperativ)

Barium Breischluck, 6sophageale Manometrie und Endoskopie des oberen Gastrointestinal-
traktes zum Nachweis der Achalasie. Kortisolspiegel mit ACTH-Stimulationstests sowie Serum-
elektrolyt- und Serumglukosemessung zur Bestimmung der Nebennierenrindeninsuffizienz.
Schirmer-Test zum Nachweis der Alakrimie.

Feststellung autonomer Stérungen, beispielsweise durch Bestimmung des Blutdruck- und
Herzfrequenzverhaltens im Aufstehen sowie den Pilocarpin Augen- und Schweil3tests.

Motorische wie sensorische Beeintrachtigungen sollten aus haftungsrechtlichen Griinden im
Einvernehmen mit einem Neurologen dokumentiert werden.

Besondere Vorkehrungen fur den Atemweg

Bedingt durch Reflux neigen Patienten zu rezidivierenden Atemwegsinfekten. So sollten Symp-
tome oberer und unterer Atemwegserkrankungen ausgeschlossen werden. Aktive Infektionen
missen optimiert und der operative Eingriff erforderlichenfalls verschoben werden.

Idealerweise werden Endotrachealtuben mit Cuff oder mikrodiinnem Cuff verwendet, um
Mikroaspirationen zu vermeiden.

H2-Rezeptorblocker oder Protonenpumpeninhibitoren kénnen zur Aspirationsprophylaxe sowie
zur Verbeugung von durch in Stressdosis eingenommenen Kortikoiden verursachten Magen-
Darmulzera verabreicht werden.

Vor der Einleitung sollte die Dekompression des Magens und des Osophagus mit Aspiration des
Inhaltes tber eine nasogastrale Sonde erfolgen.

Transfusion von Blutprodukten und Gerinnungspréaparaten

Der Basisbedarf sollte intravents mit glukosehaltigen Infusionen, wie z.B. 0,45 % Kochsalz in 5
% Glukose gedeckt werden. Ein intraoperativer Flissigkeitsverlust sollte mit Ringer-Laktat aus-
geglichen werden. Kontraindikation fir die Bluttransfusion bestehen keine, demnach ubliches
Vorgehen in Bezug auf Kreuzprobe und transfusionsassoziierten Vorsichtsmaflinahmen.

Antikoagulation
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In der Literatur werden keine besonderen VorsichtsmalRnahmen oder Voraussetzungen
aufgefihrt.

Besonderheiten bei Lagerung, Transport oder Mobilisation

Patienten neigen zu autonomen Stérungen. Lagerung und Transport sollten langsam und schritt-
weise erfolgen. Die Laparoskopie ist ggf. nur in Kopftieflage méglich. Das Pneumoperitoneum
sollte nur langsam aufgebaut und der intraabdominelle Druck korrekt Giberwacht werden.

Druckstellen und Knochenvorspriinge sollten fachgerecht gepolstert werden, dies vor allem bei
sensorischer Neuropathie oder lAngerer OP-Dauer. Ahnliche Vorkehrungen sollten auch unter
dem Transport getroffen werden.

Die Augen sollten in geeigneter Weise befeuchtet sowie abgedeckt werden.

Interaktionen zwischen anésthesiebedingter Medikation und Dauermedikation des
Patienten

Patienten mit einer Nebennierenrindeninsuffizienz nehmen Kortikoide in Erhaltungsdosis ein; als
Nebenwirkung kann ein Cushing-Syndrom auftreten. Perioperativ sind Kortikoide in Stressdosis
erforderlich — Hydrokortison ist das Mittel der Wahl. Die Dosierung von Hydrokortison und
anderen Kortikoiden variiert unter den unterschiedlichen padiatrischen Altersgruppen und in
Abhangigkeit vom Kérpergewicht [24, 25].

Etomidate sollte vermieden werden, da gezeigt werden konnte, dass es die Nebennierenfunktion

fur 3 - 6 Stunden nach der Gabe supprimiert. Hiervon abgesehen werden in der Literatur keine
direkten Interaktionen mit Narkosemitteln aufgefihrt.

Durchfiihrung der Anasthesie

Allgemeinnarkose mit durch Endotrachealtubus gesichertem Atemweg, vorzugsweise mit Cuff
oder mikrodiinnem Cuff.

Die Einleitung sollte langsam und die Narkotikagabe bolusweise erfolgen, um einen plétzlichen
kardiovaskularen Kollaps oder eine autonome Instabilitdt zu vermeiden.

lleuseinleitung unter Verwendung schnellwirksamer Muskelrelaxantien wie Rocuronium, um das
Risiko der Aspiration zur minimieren. Vorsicht bei der Verwendung von Succinylcholin, da es bei
Myopathien zu einer Hochregulation von extrajunktionalen Acetylcholinrezeptoren mit Hyperkali-
amie kommen kann. Bei diesem Patientenkollektiv kann auch die Wirkung nicht-depolarisieren-

der Muskelrelaxantien unterschiedlich sein; die Dosierung sollte anhand eines neuromuskuléren
Monitorings erfolgen.

Intraoperativ sollte die Euglykamie erforderlichenfalls mittels Insulininfusion aufrechterhalten
werden. Auch eine Kortikoidinfusion kann erforderlich werden.

Spezielles oder zuséatzliches Monitoring

Intraoperatives Monitoring von Serumglukose sowie -elektrolyten (Natrium, Kalium).

Invasive Blutdruckmessung zur friihzeitigen Erkennung von autonomen oder hamodynamischen
Storungen.
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Ein neuromuskuléares Monitorung ermaoglicht die optimale Titrierung von Muskelrelaxantien und
erlaubt die Optimierung der Reversierung und Erholungsphase.

Intraabdominelle Druckmessung, Uberwachung des Atemwegsspitzendrucks, der Urinproduk-

tion sowie des endtidalen CO2 zur Erkennung von Komplikationen im Zusammenhang mit dem
Pneumoperitoneum.

Mogliche Komplikationen

Nebennierenkrise (durch OP-bedingtem Stress, Infektion oder Trauma) mit Hypotonie oder
Schock, Hypoglykamie, Hyponatridmie oder Hyperkaliamie.

Durch Kortikoidgabe bedingte Hyperglykamie.

Postoperative Uberwachung

Oberkoérperhochlagerung und Aspirationsprophylaxe. Topische Augenbefeuchtung.

Schrittweise Reduktion der Kortikoiddosis bis zum Erreichen der Erhaltungsdosis. Analgetische
Therapie mit Paracetamol intravends oder rektal als Suppositorium.

Informationen beziiglich Notfallsituationen / Differentialdiagnosen

Nebennierenkrise, Hypotonie und Schock sollten von unerwiinschten oder Nebenwirkungen der
Narkotika sowie von hamodynamischen Effekten der autonomen Krise differenziert werden.

Das hypoglykédmische Koma und die Hyponatridmie konnen Ursache einer verzégerten Auf-

wachphase sein. Eine Hyperkaliamie kann zu gefahrlichen Arrhythmien oder gar zum Herz-
kreislaufstillstand fiihren.

Ambulante Anasthesie

Kann fir kurze rezidivierende Eingriffe, wie z.B. 6sophageale Ballondilatationen, angeboten
werden.

Geburtshilfliche Anasthesie

Es findet sich kaum Literatur zur Anasthesie in diesem Patientenkollektiv. Patienten sind
ublicherweise im Kindesalter.
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