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Handlungsempfehlung zur Anéasthesie bei

Beals-Syndrom

Erkrankung: Beals-Syndrom
ICD 10: Q68.8

Synonyme: Kongenitale kontrakturale Arachnodaktylie, Beals-Syndrom, Beals-Hecht-
Syndrom.

Ubersicht: Das Beals-Syndrom wurde erstmals 1971 von Beals und Hecht beschrieben [1].

Das Beals-Syndrom ist eine extrem seltene Erkrankung des Bindegewebes. Charakteristisch
fur die Erkrankung sind multiple Beugekontrakturen, Arachnodaktylie, schwere Kyphoskoli-
ose, abnorme Ohrmuscheln und muskulare Hypoplasie [2, 3]. Die klinischen Merkmale
ahneln denen des Marfan-Syndroms. Von diesem hebt sich das Beal-Syndrom allerdings
durch eine deutlich geringe Haufigkeit von kardialen Anomalien wie z.B. der Aortenwurzel-
dilatation sowie dem Auftreten von charakteristischen multiplen Beugekontrakturen ab.
Dennoch kdnnen Patienten mit Beals-Syndrom einen Mitralklappenprolaps sowie weitere
angeborene Herzfehler aufweisen.

Beals-Syndrom wird autosomal dominant vererbt und ist mit einer Mutation im FBN2 Gen auf
Chromosom 5q23 assoziiert. Die Inzidenz des Beals-Syndroms ist unbekannt und die Pra-
valenz aufgrund der phéanotypischen Uberlappung mit dem Marfan-Syndrom schwer zu
schatzen [4]. Das mannliche und das weibliche Geschlecht sind gleichermal3en betroffen.
Die kognitive Entwicklung der Patienten mit Beals-Syndrom ist Ublicherweise unauffallig. Die
motorische Entwicklung kann aufgrund von Kontrakuren verzégert sein.

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 tberprift
werden.

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



http://www.orpha.net/

Typische operative Eingriffe

Skoliosekorrektur, Kontrakturreduktion, Reposition von Frakturen der langen Ro6hren-
knochen.

Andasthesieverfahren

Es kann weder fur die Allgemeinanasthesie noch fir die Regionalanésthesie eine eindeutige
Empfehlung ausgesprochen werden.

Beals-Syndrom ist mit schwierigem intravenésem Zugang, schwierigem Atemweg und
erschwerter Lagerung bei multiplen Kontrakturen assoziiert. Es sind Falle von Kindern mit
Beals-Syndrom berichtet, bei denen es aufgrund einer Dysmorphie zur schwierigen Laryngo-
skopie und Intubation kam.

In der Literatur findet sich kaum Information tber die Anwendung neuraxialer Blockaden und
Regionalanasthesien bei diesem Patientenkollektiv. Eine Skoliose und/oder Kyphose kann
eine signifikante technische Herausforderung darstellen. Die Regionalanasthesie kann auf-
grund von Kontrakturen und der erschwerten Lagerung ebenfalls anspruchsvoll sein.

Notwendige erganzende Diagnostik (neben der Regelversorgung)

Préaoperativ sollte die Lungenfunktion beurteilt werden, da Personen, die unter einem Beals-
Syndrom leiden, restriktive Lungenerkrankungen aufweisen kénnen.

Kinder mit Beals-Syndrom kénnen verschiedene kardiale Defekte, so zum Beispiel Septum-
defekte (ASD, VSD), unterbrochener Aortenbogen und Mitralklappenprolaps aufweisen.
Préaoperativ sollte eine Echokardiographie erfolgen um derartige Defekte und ihre Effekte
auszuschlieRen.

Obwohl eine okuléare Beteiligung noch unklar ist, wird eine griindliche ophthalmologische
Beurteilung empfohlen.

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements

Es sind Falle von schwierigem Atemweg bei Kindern mit Beals-Syndrom berichtet worden [5,
7]. Die eingeschrankte Mundoffnung, Mikrognathie und gotischer Gaumen haben dabei zur
schwierigen Laryngoskopie und Intubation gefuhrt. Bevor bei diesen Kindern eine Anasthesie
durchgefuhrt wird, ist eine grindliche praoperative Evaluation des Atemwegs sowie Planung
des Vorgehens obligat. Empfehlenswert sind entsprechende Vorbereitungen fir den schwie-
rigen Atemweg, angefangen von einfachen Mal3nahmen (oropharyngealer bzw. nasopharyn-
gealer Atemweg) hin zu fortgeschrittenen Verfahren (Videolaryngoskopie, fiberoptisches
Vorgehen).
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Besondere Vorbereitungen fiur Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten

Es besteht keine Evidenz, die fur einen besonderen Umgang mit Transfusionen bei Kindern
mit Beals-Syndrom spricht. Wie bei jedem operativen Eingriff zur Skoliosekorrektur sollte ein
Ubermagiger Blutverlust und die Notwendigkeit der Bluttransfusion bei Kindern, die sich einer
operativen Skoliosekorrektur unterziehen, antizipiert werden. Allgemeine Malinahmen, wie
zum Beispiel die Gabe von Tranexamsaure und vorsorgliche Sammlung zur maschinellen
Autotransfusion, sollten erwogen werden.

Besondere Vorbereitungen bezlglich der Antikoagulation

Es liegt keine Information bezlglich spezifischer krankheitsassoziierter Pathophysiologie vor.

Besondere VorsichtsmaRnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung

Die Lagerung sollte besondere Aufmerksamkeit erfahren. Eine ausreichende Polsterung aller
Knochenvorspringe sollte gewahrleistet werden.

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anasthetika

Keine berichtet.

Anasthesiologisches Vorgehen

Sowohl inhalatives als auch totalintraventses Vorgehen maglich. Es gibt keine Evidenz, die
auf ein zu bevorzugendes Agens zur Einleitung oder Narkosefiihrung hindeuten wirde. Es
wurden Falle schwieriger Intubation bei Kindern mit Beals-Syndrom berichtet. Aus diesem
Grund ist eine ausfiihrliche préoperative Beurteilung des Atemwegs erforderlich; ein ent-
sprechendes Vorgehen sollte vor Narkoseeinleitung geplant werden.

Die Regionalanasthesie kann aufgrund multipler Kontrakturen, Skoliose und spinaler Defor-
mitaten eine Herausforderung darstellen.

Besonderes oder zusatzliches Monitoring

Das intraoperative Monitoring sollte an den Eingriff und vorhandene Komorbiditaten
angepasst sein. Bei Kindern mit kardialen Komorbiditdten sollte kardiales Monitoring
erwogen werden.

Mogliche Komplikationen

o Schwieriger Atemweg
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e Postoperative Atemprobleme konnen aufgrund einer begleitenden restriktiven
Lungenerkrankung sowie inadaquater Atemwegsstabilitat auftreten

o Kardiale Komplikationen — erforderliches kardiales Monitoring sollte durchgefihrt
werden

¢ Multiple Kontrakturen verlangen nach vorsichtiger Lagerung.

Postoperative Versorgung

Erfolgt in Abhangigkeit der Komorbiditaten (angeborene Herzfehler) und der Art des operati-
ven Eingriffs (Skoliosekorrektur). Die Versorgung und Uberwachung auf einer
Uberwachungs- oder Intensivstation kdnnen erforderlich sein.

Krankheitsassoziierte Notfalle und Auswirkungen auf Anasthesie und Erholung

Atemwegsprobleme, wie bereits oben aufgefiihrt.

Ambulante Anasthesie

Kleinere Eingriffe, vor allem bei Patienten ohne Komorbiditaten, kénnen ambulant durch-
gefuhrt werden.

Geburtshilfliche Anéasthesie

Es findet sich keine dokumentierte Literatur zur geburtshilflichen Anésthesie bei Patienten
mit Beals-Syndrom.
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