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Handlungsempfehlung zur Anästhesie bei  

Arthrogryposis multiplex congenita  

Erkrankung:  Arthrogryposis multiplex congenita 
 
ICD 10:  Q74.32 
 
Synonyme:  Arthrogryposis, Amyoplasia Congenita, Congenitale Arthromyodysplasie, 
Guerin-Stern-Syndrom, Myodystrophia Fetalis Deformans 
 
Übersicht:  AMC ist die klinische Beschreibung eines angeborenen Syndroms mit einer ge-
schätzten Inzidenz von 1:3000-10.000 [25,30,38]. Bereits intrauterin kommt es durch multiple 
– meist symmetrische – Gelenkkontrakturen zu verminderten Kindsbewegungen. Betroffen 
sind in unterschiedlicher Ausprägung vor allem die großen Extremitätengelenke, die Wirbel-
säule [12] aber auch der HNO-Bereich [10,11]. Auffallend sind darüber hinaus eine vermin-
derte Muskelmasse und ein kaum entwickeltes Subkutangewebe. Es entstehen während des 
Wachstums zahlreichen Deformitäten. Andere Organsysteme können involviert sein (ZNS, 
Herz-Kreislaufsystem, Lunge, Gastrointestinaltrakt, Uro-Genitaltrakt, Bauchwand). Die Intelli-
genz ist meist normal. 

Die Ursache der nicht-progressiven Erkrankung ist im Detail unklar. Wesentlich scheinen die 
eingeschränkten fetalen Bewegungen zu sein – aus unterschiedlichen Gründen [16]. So 
werden unter anderem externe Faktoren (z.B. Oligohydramnion, Uterussepten), primär meta-
bolische Veränderungen der Muskelzellen („myopathische Form“) oder eine Störung der 
Vorderhornzellen des Rückenmarks („neuropathische Form“) als Auslöser diskutiert. Es 
erstaunt nicht, dass auch eine Vielzahl von Syndromen mit AMC assoziiert sein können (z.B. 
Freeman-Sheldon-Syndrom [1,2], Brown-Syndrom [3], Bruck-Syndrom [4], ARC-Syndrom [5, 
46]). Selbst mütterliche Erkrankungen (Myasthenia gravis [7,44]), Drogenkonsum während 
der Schwangerschaft [6,31] oder auch mütterliche bzw. fetale Infektionen (Zika-Virus) [52], 
können zu AMC des Ungeborenen führen. 

Die klinische Einteilung kann in drei Schweregrade erfolgen („Münchener Klassifikation“) 
[37]: 

Typ 1:  

- primärer Befall der Extremitäten, evtl. Nacken und Rumpfmuskulatur; z.B.: hauptsächlicher 
Befall der Hände und Füße; dazu gehört auch die kontrakturale Arachnodaktylie 
(sogenannte distale Arthrogryposen; autosomal dominant) 

- Befall der gesamten Extremitäten – einschließlich der Schulter- und Hüftgelenke (60-80%) 
mit symmetrisch innenrotierten Schultern, streckfixierten Ellenbogen, Kniegelenksstreck-
/Beugekontrakturen sowie zylindrischen Unterschenkeln, Spitz-/ Klumpfüßen (ca. 85%) 
(sogenannte Amyoplasie; meist sporadisch) 
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Typ 2: vorzugsweise Mittellinienfehlbildungen; Extremitätenbefall (siehe Typ 1) sowie Fehl-
bildungen unterschiedlicher Organe (z.B. Zwerchfellhernien, ausgeprägte Skoliosen), Ptery-
gium. Es erfolgt eine Differenzierung in weitere Untergruppen der distalen Arthrogryposis. 

Typ 3: weitere Dysmorphien und Fehlbildungen; Störungen des ZNS 

Hier handelt es sich um vielfältige Syndrome, bei denen die AMC nur ein Teilaspekt ist und 
die Schwere des Syndroms durch die zusätzliche Fehlbildung ausgemacht wird. 

Patienten mit AMC müssen sich oft rezidivierenden operativen Eingriffen unterziehen. Es gibt 
dabei einige anästhesiologische Besonderheiten. 

 
 

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 könnte falsch sein; wo Zweifel bestehen, sollte sie nochmals überprüft  
werden.  

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

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Typische operative Eingriffe 

Patienten mit AMC treffen in erster Linie Eingriffe in der (Kinder-) Orthopädie [39]. Es werden 
Korrekturen der bestehenden Deformitäten (z.B. der Klumpfüße [25], der Hüftluxationen und 
Hüftkontrakturen, der Patellaluxationen und der Achillessehnenverkürzungen [25]) durchge-
führt. 

Auch Eingriffe an der oberen Extremität sind üblich [23,28]. 

Nach dem 1. Lebensjahr entwickeln sich bei bis zu 65% der Patienten Skoliosen, die 
korrekturbedürftig werden können [12]. 

Muskelbiopsien werden oft bereits im Säuglingsalter durchgeführt [22]. 

Weitere Eingriffe können je nach Begleitfehlbildungen (z.B. Leistenhernie, Syndaktylie, 
Hypospadie, Omphalocele [10] Kryptorchismus, Hypospadie, Nierensteine [17], gastrointesti-
naler Reflux [20], plastische Deformitäten), zugrundeliegender Erkrankung oder ursächli-
chem Syndrom erforderlich sein. 

Die Eingriffszeiten betragen in vielen Fällen mehrere Stunden. 

 

Anästhesieverfahren 

Hauptprobleme der Narkose bei AMC sind der potentiell schwierige Atemweg, die schlechten 
Venenverhältnisse (die sich jenseits des Kleinkindalters bessern) sowie die intraoperative 
Hyperthermie [17-19,25,27,30]. Patienten mit AMC müssen sich meist bereits im Kindesalter 
rezidivierenden operativen Eingriffen unterziehen. 

Vor diesem Hintergrund erscheint perioperativ ein Regionalverfahren von Vorteil - auch in 
Kombination mit einer Allgemeinanästhesie. Bei kleinen Kindern erfolgt die Anlage der 
Regionalanästhesie schlafend. 

Periphere Regionalverfahren sind in aller Regel gut möglich und in der Literatur an oberer 
und unterer Extremität beschrieben [22,23,30]. Die Anlage kann bisweilen durch 
Extremitätenkontrakturen erschwert sein [23]. Es empfiehlt sich zur besseren postoperativen 
Mobilisierbarkeit und suffizienten Schmerztherapie ein Katheterverfahren zu wählen. 
Ultraschall verbessert die Erfolgsrate peripherer Nervenblockaden bei Kindern mit 
Arthrogryposis, da eine motorische Antwort der Nervenstimulation oft schwer zu erkennen ist 
[47]. Allerdings kann die Sichtbarkeit der Nerven durch das Ersetzen von normalem 
Muskelgewebe durch Fett und Fibrose im Ultraschallbild ebenfalls erschwert sein. 

Für chirurgische Eingriffe an der oberen Extremität werden axilläre, supraklavikuläre und 
infraklavikuläre Nervenblockaden empfohlen. An der unteren Extremität bringen 
paravertebrale, lumbale, epidurale, iliofascikuläre Blöcke und Blockaden des N.femoralis 
bzw. N. ischiadikus Schmerzlinderung. Der Gebrauch von Ropivacain (0,2%, 0,374%, 0,5%, 
0,75%), Bupivacain (0,5%) u d Lidocain (2%) ist beschrieben. Alternativ kann ein subkutan 
getunnelter Katheter im Wundgebiet eine Option sein [54]. 

Auch intraoperative chirurgische Wundrandinfiltrationen haben sich bewährt. 

Rückenmarknahe Regionalanästhesiemethoden werden aufgrund der bestehenden 
Wirbelsäulenveränderungen und schwer vorhersagbare Ausbreitung von Lokalanesthetika 
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[51] als zum Teil unmöglich (Spinalanästhesie [22]) oder insuffizient (unilateraler epiduraler 
Block [34]) beschrieben. In anderen Fällen war eine kontinuierliche oder auch single shot 
Spinalanästhesie durchführbar [32,33,42]. 

Gute und wohl die meisten Erfahrungen gibt es mit der Kaudalanästhesie als single-shot- 
Verfahren im Kindesalter [25,30]. Aber auch ein Kaudalkatheter ist denkbar [24]. Dieser  
sollte in der Nähe der Analregion zur Vermeidung eines Abszesses eine begrenzte 
Liegedauer haben und engmaschig kontrolliert werden [25]. 

Analgosedierung: Es gibt keine prinzipiellen Kontraindikationen. Man vermutet eine etwas 
höhere Empfindlichkeit von AMC-Patienten gegenüber atemdepressiven Medikamenten. 
Ebenso ist ein erhöhtes Aspirationsrisiko bei Neigung zu gastroösophagealem Reflux 
möglich [17,30]. 

 

Notwendige ergänzende Diagnostik (neben der Regelversorgung) 

Man benötigt prinzipiell bei Patienten mit AMC keine besondere präoperative Diagnostik. 
Wegen der vielfältigen Ausprägungen und Ursachen der Erkrankung ist eine exakte 
Evaluierung bezüglich Schweregrad der Erkrankung, Kopfform, Kontrakturen, Wirbelsäulen- 
und Thoraxdeformitäten unerlässlich. Die Anamnese bezüglich vorangegangener 
Operationen und Intubationen gibt Hinweise auf zu erwartende Intubationsrisiken. 

Blutentnahmen: Bei kleineren Eingriffen und unauffälliger Anamnese kann auf eine 
Blutabnahme vor OP verzichtet bzw. bei den bekannt schwierigen Venenverhältnissen auf 
einen Zeitpunkt nach der Narkoseeinleitung verschoben werden. 

EKG/UKG: Es gibt keine spezifische angeborene Herzerkrankung im Zusammenhang mit 
AMC. Berichte über Anomalien wie ein persitierender Ductus arteriosus, Koarktationen der 
Aorta und Aortenstenosen werden in der Literatur meist als sporadisches Zusammentreffen 
dieser Erkrankungen gewertet [21,30]. 

Röntgen-Thorax, Lungenfunktion, Blutgasanalyse: Diese Untersuchungen sollten abhängig 
vom Vorhandensein und dem Schweregrad einer Skoliose, Lungenhypoplasie, 
Thoraxdeformität oder Myopathie sowie der Größe und Art des geplanten Eingriffes 
durchgeführt werden. Unter diesen Umständen kann eine abklärungswürdige restriktive 
Ventilationsstörung vorliegen [12,17].  

Das gezielte Erfragen von rezidivierenden Aspirationen, Pneumonien und Reflux ist 
Bestandteil jeder Anamnese. 

Bei betroffenen Kindern kann eine Blutgasanalyse auch kapillär erfolgen. 

Ein Screening auf Obstruktive Schlafapnoe bei Patienten mit Schnarchen in der Anamnese 
wird empfohlen. Arthrogryposis kann mit OSAS vergesellschaftet sein [50]. 

Bildgebung der HWS: Es wird bei AMC-Patienten mit klinischen Symptomen einer HWS- 
Instabilität empfohlen, den kraniozervikalen Übergang neuroradiologisch abzuklären. 
Beschrieben ist ein Fall antlantoaxialer Subluxation bei AMC [13]. Skoliosen, die die HWS 
einbeziehen, oder ein Klippel-Feil-Syndrom können zu dieser Symptomatik führen [30]. 

Weitere Untersuchungen: Das nach dem Bewegungsapparat am häufigsten betroffene 
Organsystem ist der Urogenitaltrakt (10-42%). Anästhesiologisch relevant sind hierbei die 
Hypospadie und Nierenanomalien (Doppelnieren oder das Fehlen von Nieren, Fanconi- 
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ähnliche Nierenfunktionsstörungen) [15]. Besonders betroffen von Nierenfunktionsstörungen 
sind Patienten mit dem äußerst seltenen ARC-Syndrom (Arthrogryposis, Renale Dysfunktion, 
Cholestase) [5]. Leberfunktionsstörungen, Hypothyreoidismus und kongenitale 
Herzerkrankungen kommen hierbei ebenfalls vor. 

 

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements 

Bei bis zu 25% der AMC Patienten ist mit einer schwierigen bis unmöglichen direkten 
Laryngoskopie und/oder Intubation zu rechnen [17,30]. Typische ursächliche Befunde sind 
z.B.: geringe Mundöffnung, Mandibulahypoplasie (Mikrognathie), hoher Gaumenbogen, 
geringe Zungenbeweglichkeit, Pierre-Robin-ähnliches Erscheinungsbild, kurzer Hals, 
Torticollis und eine Omega-förmige Epiglottis. Auch Gaumenspalten und große Hämangiome 
im Gesicht sind beschrieben [8-11,26,30]. 

In den meisten Fällen einer schwierigen Intubation wird von guten Beatmungsbedingungen 
über die Larynxmaske berichtet. Allerdings liegt eine Kasuistik vor, die das Scheitern der 
Beatmung über die Larynxmaske aufgrund massiver anatomischer Veränderungen schildert 
[9,42,49]. 

Die Maskenbeatmung war in der gesichteten Literatur in allen Fällen problemlos möglich. 

Insbesondere, wenn eine Intubationsnarkose unumgänglich ist, empfiehlt es sich - über die 
Larynxmaske hinaus – die im eigenen Hause üblichen (pädiatrischen) Atemwegshilfen 
bereitzuhalten [54]. Berichtet wird – je nach vorherrschendem Problem – über erfolgreiche 
Intubationen via Larynxmaske, Cook-Stab, flexible Fiberoptik sowie McCoy-Spatel mit 
integriertem Fogarty-Katheter [8-10]. Eine Krikothyreotomie kann in Notfallsituationen 
notwendig sein [49]. 

 

Besondere Vorbereitungen für Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten 

Für gewöhnlich findet sich im Vergleich zu Patienten ohne AMC keine erhöhte 
Blutungsneigung. Auch hier bestimmt eine genaue Blutungsanamnese im Einzelfall das 
perioperative Vorgehen. 

Bei Vorliegen des ARC-Syndroms (Arthrogryposis, Renale Dysfunktion, Cholestase) ist 
allerdings eine Thrombozytenfunktionsstörung beschrieben. Es findet sich ein Fall von 
unerwartet starker Blutung nach perkutaner Leberbiopsie und ein Fall von spontanem, 
lebensbedrohlichem Nasenbluten in der Literatur [14,46].  

Vorsicht ist auch bei Patienten geboten, die Valproinsäure einnehmen. Blutungsrelevante 
Nebenwirkungen sind: Thrombozytopenien sowie verlängerte Blutungszeit durch erniedrigte 
Konzentration von Fibrinogen, Faktor VIII und Hemmung der sekundären Phase der 
Plättchenaggregation. Bei genügend Vorbereitungszeit vor großen Operationen 
(Neurochirurgie, Hüftoperationen) sollte nach Möglichkeit unter fachmännischer Betreuung 
auf einen anderen Wirkstoff umgestellt werden. 

Es hat sich bewährt, Operationen mit erwartet höherem Blutverlust (z.B. Beckenosteotomien, 
langstreckige Skoliose-Aufrichtungen) mit cell-saver-Sammelreservoir zu beginnen. 

Eingriffe an den distalen Extremitäten erfolgen oft in Blutsperre. 
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Besondere Vorbereitungen bezüglich der Antikoagulation 

Es finden sich keine Hinweise auf ein per se erhöhtes Thromboserisiko oder eine 
regelmäßige Antikoagulanzieneinnahme bei AMC. Auch hier sollte trotzdem anamnestisch 
nach z.B. einer familiären Thromboseneigung gefahndet werden. 

Postoperativ – insbesondere nach Eingriffen an der unteren Extremität und bei längerer 
Immobilisation – ist im allgemeinen ab der Pubertät an eine geeignete Thromboseprophylaxe 
zu denken. 

 

Besondere Vorsichtsmaßnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung 

Kinder mit AMC sind oft durch vermindertes Subkutangewebe und verminderte  
Muskelmasse sowie durch die unter Umständen bei der neurogenen Form der AMC 
vorliegenden Ernährungsschwierigkeiten (Reflux, Dysphagie, Aspirationen [11,17,30]) sehr 
schlank. 

Zusammen mit den vorbestehenden Kontrakturen wird dadurch die Lagerung zur OP 
erschwert. Eine akribische Unterpolsterung aller aufliegenden Körperteile ist zur Vermeidung 
von Druckschäden obligat. 

Bereits bei der Narkoseeinleitung sollte insbesondere bei kleinen Kindern an ein suffizientes 
Wärmemanagement gedacht werden. 

Durch die verminderte Beweglichkeit der Gelenke und den darauf folgenden 
Bewegungsmangel kommt es bereits bei Föten und Neugeborenen zu Osteopenien. Das 
Risiko von Frakturen der langen Röhrenknochen unter der Geburt ist bei betroffenen Kindern 
erhöht [35]. Osteoporose besteht bereits im Kindesalter [23]. Auch hieraus lässt sich die 

Bedeutung einer sorgsamen Lagerung ableiten, wenngleich die klinisch Relevanz der 
Osteoporose in diesem Zusammenhang nicht belegt ist. 

 

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anästhetika 

Es gibt keine typische Dauermedikation bei AMC. Auch hier sollte bezüglich 
Begleiterkrankungen eine ausführliche Anamnese erfolgen. 

 

Anästhesiologisches Vorgehen 

Eine anxiolytische orale Prämedikation mit einem Benzodiazepin (z.B. Midazolam) in 
vorsichtiger Dosierung (0,4-0,5mg/kg) ist sinnvoll [25], wird aber nicht von allen Autoren 
verordnet [23]. 

Aufgrund der oft schlechten Venenverhältnisse und den meist pädiatrischen Patienten ist in 
vielen Fällen eine inhalative Narkoseeinleitung nötig. Beschrieben wird dabei die 
problemlose Verwendung von Sevofluran, Halothan [28,30] aber auch die Nutzung eines 
N2O/O2-Gemisches [25]. In einigen Fällen gelingt es nicht, einen peripheren Zugang zu 
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platzieren und die primäre Anlage eines ZVK ist notwendig [25,30]. Die ultraschallgesteuerte 
Anlage eines i.v.-Zuganges kann hilfreich sein [53]. 

Bei einer intravenösen Narkoseeinleitung haben sich Propofol und Thiopental bewährt 
[20,23,25,28,30]. Auch über Ketanest/Midazolam wird positiv berichtet [17,23,43]. 

AMC-Patienten können aufgrund der geringen Körper- bzw. Muskelmasse und der 
neurogen-myopathischen Veränderungen sensibel auf inhalative und intravenöse Anästhe-
tika, nichtdepolarisierende Muskelrelaxantien sowie Opiate reagieren [17,23,30,34]. Es wird 
kurzwirksamen Vertretern dieser Medikamentengruppen der Vorzug  gegeben. Damit soll 
das Risiko von postoperativen Komplikationen gemindert werden [18,19,30]. 

Absolute Kontraindikationen gegenüber bestimmten Narkosemedikamenten bestehen nicht. 
Die Aufrechterhaltung der Narkose kann inhalativ (auch in Kombination mit N2O) oder 
intravenös erfolgen. 

Eine hämodynamische Instabilität kann bei Patienten mit AMC häufiger auftreten. Eine 
Vasopressor-pflichtige Hypotension tritt auch unabhängig von einer zugrunde liegenden 
Herzerkrankung auf. Es besteht aber kein direkter Zusammenhang mit einem gehäuften 
Auftreten von Kardiomyopathien [53]. Vasoaktive Medikamente sollten bereit liegen. 

Die perioperativ beschriebene Hyperthermie (DD: MH) bei AMC wird unter „typische 
Differentialdiagnosen“ diskutiert. 

Auf die Verwendung von Succinylcholin sollte sicherheitshalber verzichtet werden. In vielen 
Fällen wurde es zwar problemlos genutzt [27,34] – Succinylcholin kann aber bei zugrunde 
liegender myopathischer Komponente der AMC zu starken Kaliumanstiegen führen [28,30]. 

Wann immer möglich, ist es bei AMC sehr sinnvoll, die Narkose mit einer  
Regionalanästhesie zu kombinieren. Dies führt zu einem reduzierten Bedarf an Anästhetika, 
stabilen Kreislaufverhältnissen, (wenn nötig) dem Erhalt einer Spontanatmung, Vermeidung 
von Stress und einer suffizienten Schmerztherapie. Letztere ist besonders für die unmittelbar 
postoperative Phase von Vorteil und essentiell für den Erfolg der Operation [18,19,23,51]. 

Paracetamol kann gewichtsadaptiert zur postoperativen Schmerztherapie verwendet werden 
[54]. 

Beschriebene Besonderheiten gibt es in Bezug auf die Verwendung von Lokalanästhetika 
nicht. Auch die Kombination von Lokalanästhetika mit Zusätzen wie Clonidin bei peripheren 
Regionalverfahren [25] oder Sufentanyl, Clonidin bzw. Adrenalin bei epiduraler (kaudaler) 
Anästhesie wurden mit Erfolg angewendet [19,25]. 

 

Besonderes oder zusätzliches Monitoring 

Das Monitoring sollte nach Art und Größe des Eingriffs und mit Rücksicht auf potentiell 
beteiligte Organsysteme ausgewählt werden. 

Unter dem Standardmonitoring kommt der Überwachung von Temperatur und CO2 auch bei 
kleinen Eingriffen eine besondere Bedeutung zu [25,28]. Der Grund dafür ist, dass die AMC 
häufig mit einer unspezifischen intraoperativen hypermetabolischen Reaktion (Hyperthermie) 
einhergeht [27,28,30]. Bei diesem Phänomen treten unter Umständen Azidosen und 
Hyperkaliämien auf. Deshalb sind auch eine intraoperative pH-und Serum-K+-Wert- 
Bestimmungen sinnvoll. 
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Vorstellbar ist die vorteilhafte Anwendung der Relaxometrie beim Einsatz von Muskel-
relaxantien (schwer kalkulierbare Wirkdauer mit Gefahr des Relaxansüberhanges 
[17,23,30,34]). 

Es liegen keine Untersuchungen zur Messung der Anästhesietiefe (z.B. BIS) und AMC vor. 

Bei den oft langen Operationszeiten (und evtl. liegendem Epidural-/Kaudalkatheter) ist ein 
Urinkatheter von Nutzen. 

Bei Reflux- oder Aspirationsanamnese kann an die Anlage einer intraoperativen 
Magensonde gedacht werden. 

 

Mögliche Komplikationen 

In der Literatur beschriebene häufige Probleme bei Patienten mit AMC sind in 
vorangegangenen Punkten erwähnt bzw. folgen unter „typische Differentialdiagnosen“. 

 

Postoperative Versorgung 

Postoperativ scheinen AMC-Patienten für respiratorische Probleme prädisponiert zu sein. Es 
wird über das gehäufte Auftreten von Extubationsstridor nach erschwerter Intubation 
berichtet [30]. Eine erhöhte Empfindlichkeit gegenüber Relaxantien und Opioiden ist 
dokumentiert [51].  

 

Bei neurogener Komponente der AMC und potentiell zusätzlicher Restwirkung von 
Narkosemedikamenten kommt es in der Aufwachphase manchmal zu einer  verminderten 
Kontrolle der oberen Atemwege sowie zu Schluckstörungen. Vor allem Patienten mit 
bekannter restriktiver Lungenfunktionsstörung (z.B. schwere Skoliose, Lungenhypoplasie, 
Myopathie, vorbestehende rezidivierende Aspirationen) neigen postoperativ zu 
Hypoventilation und Atelektasenbildung mit verlängerter Sauerstoffpflichtigkeit [17-19,30]. 

Jedoch kann das Risiko für fatale respiratorische Komplikationen (z.B. letale Pneumonie) 
auch bei der vergleichsweisen milden distalen Form der AMC erhöht sein, wenn die 
orthopädischen Veränderungen zu vermindertem suffizienten Abhusten führen [48].  

Daraus resultiert die Empfehlung, postoperativ bei diesen Patienten ein engmaschiges und 
längeres Monitoring der Atmung (z.B. Pulsoxymetrie) durchzuführen. Dies gilt insbesondere 
dann, wenn (bei pädiatrischen Patienten) postoperativ Opiate verwendet werden. Treten 
keine größeren Probleme auf, kann die Überwachung auch auf einer Normalstation erfolgen. 

Auffallend unkomplizierte (pulmonale) Verläufe im Aufwachraum werden berichtet, wenn 
zusätzlich zur Allgemeinanästhesie ein Regionalverfahren gewählt wurde und die Patienten 
postoperativ eine suffiziente Schmerztherapie erhielten [18,19,23-25]. 

Schmerztherapie: siehe auch Punkt „Regionalanästhesie“. Auf die enorme Wichtigkeit der 
Schmerztherapie wurde bereits hingewiesen. 

Ist es nicht möglich, eine Regionalanästhesie zu nutzen, kommt ab einem Alter von ca. 6 
Jahren auch bei AMC die Verwendung einer gewichtsadaptierten PCA in Betracht [18]. 
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Postoperativ können nach Ausschluss der bekannten Kontraindikationen die üblichen 
Schmerzmittel nach WHO-Stufenschema verwendet werden (z.B. Paracetamol) [23]. 

Differentialdiagnostisch ist zu bedenken, dass bei Arthrogryposis Schmerzen mit einer 
neuropathischen Komponente auftreten können. Die Beschreibung einer erfolgreichen 
Schmerztherapie mit Gabapentin beim Neugeborenen mit AMC liegt vor [31]. Eine Therapie 
mit Nichtopioiden hatte versagt. 

 

Krankheitsassoziierte Notfälle und Auswirkungen auf Anästhesie und Erholung 

Das wohl am meisten diskutierte Phänomen im Zusammenhang mit AMC und Narkose ist, 
ob eine Prädisposition zur MH (Maligne Hyperthermie) besteht oder nicht. 

Bekannt ist, dass die AMC in einigen Fällen mit einer intraoperativen 
Körpertemperaturerhöhung (beschrieben bis 38,8 OC) einhergeht. Dabei kann es auch zur 
endtidalen CO2-Erhöhung und konsekutiver Azidose kommen. Bei den berichteten Fällen 
kam es zu keiner Zyanose; postoperative Tests auf Myoglobin im Urin waren negativ. Die 
operativen Eingriffe konnten beendet werden; die Patienten erholten sich postoperativ 
schnell. Es war keine spezifische Therapie notwendig. Ein aktives Kühlen (ab 38 oC) 
genügte. Wurden nach diesem Ereignis Muskelbiopsien durchgeführt, waren sie unauffällig 
[20,27-30]. Gegen eine MH spricht unter anderem, dass dieses Phänomen auch bei 
triggerfrei geführten Narkosen auftritt [28,30]. Eine retrospektive Studie untersuchte 396 
Narkosen bei 67 Patienten mit AMC und fand trotz Exposition mit bekannten 
Triggersubstanzen (Halothan/Succinylcholin) keinen Fall von MH [27]. Die Wahrschein-
lichkeit eine Hyperthermie zu entwickeln, hängt wahrscheinlich von der primären Genese der 
AMC (neurogen/myogen) ab [28]. In einer Fallserie betrug sie 33% [30]. 

Eine retrospektive Studie fand keine Evidenz für ein eine erhöhte Wahrscheinlichkeit von 
intraoperativer Hyperthermie oder einer hypermetabolischen Reaktion. Es konnte aber die 
Möglichkeit einer bedeutsamen Assoziation nicht ausgeschlossen werden [53]. 

In der Literatur beschriebene Fälle mit dem Verdacht auf eine MH sind wahrscheinlich oft 
eine Darstellung dieser hypermetabolen Reaktion, die ohne definitiv identifizierbaren Grund 
oder Defekt auftritt. So werden in diesem Zusammenhang Hyperthermien bei Arthrogryposis 
ohne andere Zeichen einer MH beschrieben [26,29].  

Allerdings existiert aus dem Jahre 1984 die Beschreibung zweier MH-Fälle bei AMC. Beide 
wurden entsprechend diagnostisch bestätigt [40]. Literatur aus dem Jahre 2009 bezieht 
hierzu eindeutig Stellung: Es wird bei insgesamt zwei berichteten Fällen von einer 
schwachen Assoziation von Arthrogryposis und MH ausgegangen. Man sollte Succinylcholin 
meiden [42]. Diese Vermutung wird durch einen weiteren beschrieben Fall von MH bei AMC 
in der Literatur bestärkt [53]. 

Zusammenfassend zeigt die häufig beobachtete intraoperative hypermetabolische Reaktion 
bei AMC viele Unterschiede im Vergleich zur MH. So gibt es keine eindeutigen 
Triggerfaktoren, und sie ist mit rein symptomatischen Maßnahmen zu beherrschen. Ein 
entsprechendes Monitoring (s.o.) sollte vorhanden sein [27-29]. 

Natürlich ist aber das Auftreten einer MH bei Arthrogryposis - wie bei prinzipiell jedem nicht 
darauf untersuchten anästhesiologischen Patienten - nicht ausgeschlossen und sollte bei 
entsprechender Symptomatik in Betracht gezogen werden. 
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Ambulante Anästhesie 

Operative Patienten mit AMC sind oft Kinder. Sie gelten aufgrund der möglichen 
perioperativen Probleme als Risikopatienten [19]. 

Es finden sich keine Empfehlungen für ein ambulantes Vorgehen bei AMC. In vielen Fällen 
ist wegen der postoperativ intensiven orthopädischen Therapie wahrscheinlich ohnehin kein 
ambulantes Management sinnvoll. 

Ambulante Anästhesie bei (Kindern mit) AMC sollte die Ausnahme nach gründlicher Nutzen- 
Risiko-Abwägung sein. (Eine vorstellbare Konstellation wäre z.B.: minimaler Eingriff, AMC 
ohne wesentlichen Begleitfehlbildungen, gute Compliance von Patient und/oder Eltern und 
ausreichend lange Nachbetreuungszeit.) 

 

Geburtshilfliche Anästhesie 

Die meisten Beschreibungen von Anästhesie bei AMC beziehen sich auf pädiatrische 
Patienten. Fallberichte über Narkosen bei Arthrogryposis beim Erwachsenen finden sich 
kaum – abgesehen von gynäkologischen Patientinnen zur Sectio caesarea. Diese Art der 
Entbindung wird wegen der Becken- und Wirbelsäulenanomalien der Schwangeren oft 
primär geplant [32-34]. 

Die Patientinnen haben meist in der Kindheit einige Narkosen erhalten und sind diesbezüg-
lich gut zu anamnestizieren [34]. Ein vorbestehend schwieriger Atemweg kann sich durch 
zusätzliche schwangerschaftstypische Veränderungen verschlechtern. 

Es wird nach Möglichkeit ein rückenmarknahes Verfahren der Allgemeinanästhesie mit 
Ileuseinleitung vorgezogen. 

Problemlose Entbindungen mit kontinuierlicher Spinalanästhesie werden beschrieben 
[32,33]. Die Punktion des Rückens kann aber auch schwierig oder nicht durchführbar sein 
[22,34]. Eine unregelmäßige Ausbreitung des Lokalanästhetikums bei PDA ist möglich [34]. 

Bei einer Ileuseinleitung war in einem Fall ein kleinerer Tubus (6,0 ID) und der Wechsel des 
Spatels nötig. Das verabreichte Succinylcholin hatte eine deutlich verlängerte klinische 
Wirkungszeit [34]. 

Ist nicht die Mutter sondern das ungeborene Kind von der AMC betroffen, kommt es 
aufgrund einer erhöhten Zahl von Beckenendlagen gehäuft zu schwierigen Geburten. Das 
Kind ist frakturgefährdet [35]. Eine primäre Sectio kann notwendig werden durch eine fetale 
Hyperextension [44]. Auch eine EXIT-Prozedur (Ex Utero Intrapartum Treatment) mit dem 
Ziel der kindlichen Atemwegssicherung inklusive Tracheotomie ist dokumentiert [45]. Eine 
retrospektive Studie kommt zu dem Schluss, dass zum Zeitpunkt der Geburt 
beatmungspflichtige Neugeborene mit Arthrogryposis eine schlechte Prognose besitzen [36]. 
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