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Handlungsempfehlung zur Anéasthesie bei

Ehlers-Danlos Syndrom

Erkrankung: Ehlers-Danlos Syndrom (EDS)
ICD 10: Q79.6
Synonyme: keine

Ubersicht: Das Ehlers-Danlos Syndrom umfasst eine Gruppe klinisch und genetisch hetero-
gener, vererbbarer Erkrankungen des Bindegewebes [22]. Verschiedene Defekte in der
Kollagensynthese fihren zu einer erhdhten Elastizitat in unterschiedlichen Bindegeweben
(Haut, Gelenke, Muskeln, Sehnen, Blutgefal3e und viszerale Organe). In Abh&ngigkeit vom
jeweiligen Subtyp sowie individuellen Faktoren kénnen die Gewebedefekte milde bis lebens-
bedrohliche AusmalRe annehmen. Die Inzidenz des EDS wird auf etwa 1:5000 geschétzt,
wobei der der Hypermobilitétstyp die hdchste Pravalenz aufweist und etwa 1 von 10.000 bis
15.000 Individuen betrifft [20]. EDS kann Manner und Frauen jeder Herkunft und Ethnie
gleichermalf3en betreffen, wobei Frauen wie auch Nicht-Kaukasier haufiger betroffen zu sein
scheinen [31].

Die Villefranche Klassifikation von 1998 umfasst sechs genetische Haupttypen: der klassi-
sche Typ (Typ | und Il nach der Berlin Klassifikation von 1988), der hypermobile (Typ Ill), der
vaskulare (Typ V), der kyphoskoliotische (Typ VI A), der arthrochalatische (Typ VII A und B)
und der dermatosparaxische (Typ VII C). Die meisten dieser sechs genetischen Subtypen
sind mit einer Mutation in Genen assoziiert, welche fibrillare Kollagenproteine oder Enzyme
kodieren, die an der posttranslationalen Modifikation dieser Proteine beteiligt sind.

In den letzten Jahrzehnten konnte dank next-generation sequencing (NGS) ein grof3es Spek-
trum neuer Genmutationen und Subtypen des EDS identifiziert werden. Aus diesem Grund
veroffentlichte ein internationales EDS-Komitee im Jahr 2017 eine Uberarbeitete Klassifika-
tion. Diese umfasst aktuell 13 klinische Subtypen des EDS: klassisches EDS (cEDS),
klassisch-&hnliches EDS (clEDS), kardiovalvulares EDS (cvEDS), vaskulares EDS (VEDS),
hypermobiles EDS (hEDS), Arthrochalasie EDS (aEDS), Dermatoparaxis EDS (dEDS),
kyphoskoliotisches EDS (KEDS), Brittle Cornea Syndrom (BCS), spondyloplastisches EDS
(spEDS), muskulokontrakturelles EDS (mcEDS), myopathisches EDS (mEDS) und das
peridontale EDS (pEDS).

Bisherige Literatur verweist jedoch haufig nach wie vor auf die &altere Villefranche Klassi-
fikation [17,31]. Fir jeden Subtyp der neuen Klassifikation werden eine Vielzahl an Haupt-
und Nebenkriterien fur die jeweilige Diagnose vorgeschlagen [17]. Die einzelnen Symptome
sowie deren Auspragung sollten jedoch stets fir jeden Patienten individuell erfasst und
bewertet werden.

Die Hauptkriterien fr den klassischen Typ des EDS schlieBen eine ausgepragte, extreme
Elastizitat der Haut, eine atrophische Narbenbildung und eine allgemeine Gelenkhypermobi-
litat (GJH, generalized joint hypermobility) ein. Der klassisch-ahnliche Typ ist charakterisiert




durch schnelle Hamatombildung, spontane Haublutungen und ebenfalls eine tberdehnbare
Haut (jedoch ohne eine atrophische Narbenbildung) sowie eine GJH mit oder ohne rezidivie-
renden Gelenkluxationen [17]. Fur den hypermobilen Typ kann der Beighton Score bei der
Diagnose der GFJ helfen, wobei rezidivierende Gelenkluxationen, eine milde Uberdehn-
barkeit der Haut, Striae und chronische Schmerzen weitere exemplarische Diagnosekriterien
fur diesen Subtyp sind. Die schwerwiegendste Form stellt sicherlich der vaskuléare Subtyp
des EDS dar, wobei eine extreme Fragilitdt und Vulnerabilitat der BlutgeféaRe wie auch der
inneren Organe charakterisierend sind. Die Hauptkriterien schlielen die Ruptur arterieller
GefalRe bei jungeren Patienten, eine spontane Sigmaperforation, eine Uterusruptur (im
dritten Trimenon ohne stattgehabte Sectio caesarea) und Carotis-Sinus-cavernosus-Fisteln
ein [17]. Neben typischer Haut- und Gelenkbefunde zeichnet sich der kardiovalvulare Typ
durch schwere, progressive kardiale und valvulare Pathologien aus, welche vor allem die
Aorten- und Mitralklappe betreffen. Der Arthrochalasie Typ kann durch eine kongenitale,
beidseitige Huftluxation auffallen. Kurze Extremitaten, Hande und FufRRe prégen das EDS
vom Dermatosparaxis Typ. Eine muskulare Hypotonie kann sowohl beim myotonischen, dem
kyphoskoliotischen wie auch dem spondyloplastischen EDS auftreten. Der muskulokontrak-
turelle Typ ist unter anderem durch multiple Kontrakturen und verschiedene Hautpathologien
charakterisiert. Die Hauptkriterien flir das periodontale EDS schliel3en ein Mangel an festem
Zahnfleisch sowie eine schwere und hartnéckige Parodontitis ein, die bereits im Kindes- oder
Jugendalter beginnt. Nichtsdestotrotz sollten im Hinblick auf Uberlappungsphanomene ein-
zelne Symptome des Patienten stets individuell betrachtet werden. In Ergdnzung zu den hier
ausgewahlten klinischen Symptomen und fir eine detailliertere Darstellung der jeweiligen
Haupt- und Nebenkriterien einzelner Subtypen des EDS, mdchten wir auf die oben erwdhnte
neue Klassifikation verweisen [17].

Verglichen mit den weiteren Subtypen des EDS wird dem vaskularen Typ die schlechteste
Prognose zugeschrieben. Grund hierfir sind Gefafl3- und Organrupturen und die damit ein-
hergehende friihe Sterblichkeit [9]. Der vaskulare Typ betrifft weniger als 4% aller Patienten
mit EDS [21].

Aus operativer Perspektive rihren chirurgische und anasthesiologische Fallstricke primar
von der Vielzahl gemeinsamer Charakteristika, welche die meisten Subtypen teilen, sowie
Komplikationen, die mit spezifischen Varianten des EDS assoziiert sind. Aus diesem Grund
sollte vor jeder invasiven Prozedur eine genaue Klassifizierung des Subtyps erfolgen. Die
Vererbung der Subtypen des EDS erfolgt autosomal-dominant oder -rezessiv. Etwa 50%
aller Patienten haben de-novo-Mutationen mit negativer Familienanamnese.

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 Uberprift
werden.

Mehr Uber die Erkrankung, Referenzzentren und Patientenorganisationen finden
v Sie auf Orphanet: www.orpha.net
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Notfall-informationen

schwieriger Atemweg moglich (ggf. HWS-Instabilitat, Kollaps
von Larynxknorpel / Trachea) — vorsichtige Maskenbeatmung
(Gelenkluxation!) — vermeide BURP und hypertensive
Entgleisungen bei Intubation (GefalRruptur!) — Zahne ggf.
gefahrdet (Parodontitis?) — Platzierung LAMA ggf. erschwert

ATEMWEG / (Xerostomie?) — eher kleineren Tubus wahlen (tracheale

ANASTHESIE- Schleimhautschaden! Cuffdruckmessung!) —

VERFAHREN lungenprotektive Beatmung (Pneumothorax) — periphere /
neuroaxiale RA moglich (individuelle Risiko-Nutzen-
Abwagung je nach Subtyp — bedenke schnelle / inaddquate
Hamatombildung v.a. beim vaskularen Typ und ggf.
meningeale Tarlov Zysten bei einigen Subtypen, evtl. hohere
PDPH-Gefahr)

schnelle Himatombildung (ggf. allein durch repetitive NIBP-
Messung!), spontane Hautblutungen (Gerinnungstests meist
unauffallig — Blutungsanamnese?) — v.a. beim vaskuldren Typ

BLUTPRODUKTE / | (auch bei kleineren Eingriffen) maschinelle Autotransfusion

GERINNUNG erwagen, ausreichende Bereitstellung von Blutprodukten
und Information der lokalen Transfusionsmedizin — erwage
aggressive Gerinnungstherapie mit z.B. Tranexamsaure,
DDAVP und rFVlla bei akuter Blutung

pontane / traumatische GefaRdissektionen / Organrupturen
/ Pneumothrorax und schwere, progressive kardiale und
KREISLAUF / valvulare Pathologien moglich (v.a. vaskularer Typ) — sehr
HAMODYNAMIK strenge Risiko-Nutzen-Abwagung fiir invasive
Blutdruckmessung / ZVK (potenzielle GefaRdissektionen) —
adaquate Volumentherapie

kein erh6htes Risiko fiir MH — reduzierter / fehlender Effekt
MEDIKAMENTE von Lokalanasthetika moglich (inkl. EMLA) — PONV-
Prophylaxe empfohlen

sehr vorsichtige Mobilisierung / Lagerung / Polsterung
(Hamatomneigung, Gelenkhypermobilitadt / -luxation,

EQUIPMENT Hautschadigung) — nutze neuromuskuldres Monitoring und
Sonographie fiir GefaBpunktion / periphere RA (ggf. Nutzung
atraumatischer Nadeln) — Tourniquets vermeiden

Typische operative Eingriffe

Betreffen die meisten EDS Subtypen (insbesondere den hypermobilen Typ): operative
Therapie der Gelenkinstabilitdt (Finger, Handgelenk, Ellenbogen, Schulter, Knie und Hufte)
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sowie Gelenkdebridement, Sehnenersatz, Arthroskopien und Arthroplastien, Korrekturopera-
tionen einer Skoliose oder Brustkorbdeformitéat.

EDS Subtypen mit vaskularer Fragilitat: vaskulare Komplikationen mit notwendiger operati
ver/interventioneller Therapie, wie z.B. Herzklappenersatz, Aortensdissektion, Rupturen/Dis-
sektionen mittelgrof3er Arterien, Hamatomausraumung, Carotis-Sinus-cavernosus Fistel.

EDS vom vaskularen Typ: Organruptur, Hohlorganperforation, Spontanpneumothorax,
Uterusruptur, Leber- und Milzruptur.

EDS aller Subtypen: Sectio caesarea.
Sonstige: ophthalmologische Erkrankungen, wie z.B. Retinaablésungen, Kornea-/Sklera-
ruptur (beim EDS vom kyphoskoliotischen Typ oder bei verwandten Brittle Cornea Syndrom),

Linsenluxationen (wobei letztere fir das EDS selten und untypisch ist und haufiger beim
Marfan Syndrom zu finden ist).

Anasthesieverfahren

Weder fir die Allgemein- noch fur die Regionalanésthesie liegen bisher eindeutige Empfeh-
lungen vor [28]. Es existiert eine Vielzahl von Fallberichten und -serien fur die komplikations-
lose Durchfiihrung einer Spinal- oder Epiduralanasthesie wie auch peripherer Nerven-
blockaden.

Es sollte bei isolierten Nervenblockaden jedoch bedacht werden, dass Lokalanasthetika
einen reduzierten oder sogar fehlenden Effekt bei Patienten mit EDS aufweisen kénnen [1,2].
Die Vernarbung des Gewebes und weitere bisher nicht identifizierte Mechanismen kénnen
eine reduzierte Ausbreitung des Lokalandsthetikums und letztlich ein Versagen des
Verfahrens zu Folge haben [11]. Dies betrifft auch den Gebrauch von EMLA Creme, z.B. im
Bereich der Kinderanasthesie zur Schmerzreduktion vor vendser Punktion. Berichte Gber ein
Versagen von Lokal- oder Regionalanasthesien betreffen vor allem zahnarztliche Eingriffe
und periphere Nervenblockaden.

Zudem wird die Durchfihrung peripherer Nervenblockaden bei Patienten mit EDS (vor allem
vom vaskularen Typ) kontrovers diskutiert, da Injektionen eine schnelle und inadaquate
Hamatombildung zur Konsequenz haben koénnen. Dennoch wurden sie erfolgreich bei
verschiedenen Subtypen des EDS durchgefiihrt [20,29]. Vor allem Patienten mit EDS vom
hypermobilen Typ eignen sich oft fur periphere Nervenblockaden im Rahmen orthopadischer
Eingriffe. Grundsatzlich empfiehlt sich unabhéangig vom vorliegenden Subtyp ein umsichtiges
Vorgehen und eine angemessene klinische Bewertung einzelner, schwerwiegender Symp-
tome von Patienten mit EDS. Fur die Durchfuhrung peripherer Regionalanasthesieverfahren
wird die Nutzung der Sonographie empfohlen, die das Risiko einer Hamatombildung durch
Injektion mdglicherweise reduzieren kann. [20,23]. Weitere VorsichtsmalBhahmen umfassen
die Verwendung atraumatischer Nadeln, um GefaRRe und Muskeln zu schonen, sowie eine
prophylaktische (vorsichtige, angemessene) Kompression der Injektionsstelle und eine
Beobachtung dieser im Hinblick auf eine Hamatombildung [23].

Fur neuroaxiale Regionalanasthesien liegen bisher keine Berichte Uber ein Versagen des
Verfahrens vor. Soll ein neuroaxiales Verfahren bei Patienten mit EDS durchgefiihrt werden,
erlaubt eine kombinierte spinal-epidurale Andasthesie oder ein Epiduralkatheter die
wiederholte Gabe eines Lokalanasthetikums im Falle einer Lokalanasthetika-Resistenz [7].
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Eine meningeale Beteiligung in Form einzelner oder multipler Tarlov Zysten ist typisch fir
einige Subtypen des EDS (z.B. klassischer Typ, hypermobiler Typ und kyphoskoliotischer
Typ). Daher sollte die Spinalanasthesie vor allem bei diesen Subtypen mit besonderer
Vorsicht durchgefiuihrt werden, um postpunktionelle Kopfschmerzen (PDPH, postdural
puncture headache) zu vermeiden. Da die meisten Tarlov Zysten jedoch primar im Bereich
S1 bis S4 der Wirbelsaule lokalisiert sind, stellen sie in der Regel keine Kontraindikation fur
eine Spinalanasthesie oder thorakale/lumbale Epiduralanésthesie dar. Eine vorliegende
Skoliose und/oder eine schwere Spondylose kann die epidurale Ausbreitung des Lokal-
anasthetikums wie auch die Durchfihrung einer Spinalanasthesie behindern und
erschweren.

Eine grundliche Gerinnungsanamnese und eine individuelle Entscheidungsfindung gemein-
sam mit dem Patienten sind unabdingbar, vor allem fur die Durchfihrung neuroaxialer
Regionalanasthesieverfahren. Einige Empfehlungen gegen die Durchfihrung neuroaxialer
Verfahren beruhen auf dem theoretischen Risiko der spinalen Hamatombildung beim EDS
vom vaskularen Typ [9].

Eine Allgemeinanasthesie kann sowohl als balancierte Anasthesie mit volatilen Anasthetika
und Lachgas wie auch als totale intravendse Anasthesie (TIVA) durchgefuhrt werden. Ein
neuromuskulares Monitoring (Relaxometrie) vor Ende der Narkose ist ratsam, da einige
Patienten eine (vorbestehende) muskuldre Schwache aufweisen. Je nach weiteren
Begleiterkrankungen konnen sowohl depolarisierende (Succinylcholin) als auch nicht-
depolarisierende Muskelrelaxanzien verwendet werden. Hypertensive Entgleisungen im
Rahmen der Intubation bergen das Risiko potenzieller Komplikationen, die vor allem den
vaskularen Typ betreffen (z.B. arterielle Dissektionen oder cerebrale Hamorrhagien) [5].

Das posturale orthostatische Tachykardie Syndrom (POTS, postural orthostatic tachycardia
syndrome) tritt vor allem bei Patienten mit EDS und damit verbundener Hypermobilitat auf,
wobei eine pathologische Reaktion der aortalen Barorezeptoren angenommen wird [10,19].
Eine adaquate Volumentherapie kann dieses Phanomen perioperativ abmildern [10].

Durch das hohe Risiko von Gefalidissektionen wird (wann immer moglich) die Vermeidung
einer zentralvendsen und arteriellen Punktion fir den (vaskuléaren) Typ IV (und Patienten
anderer Subtypen) empfohlen. Werden diese Punktionen/Katheter jedoch zwingend benétigt
(Hoch-Risiko-Eingriffe, Notfélle) wird unbedingt empfohlen, diese unter sonographischer
Sicht mit entsprechender Visualisierung der korrekten Draht-/Katheterlage durchzuflhren
[25].

Eine adaquate Prophylaxe zur Vermeidung von postoperativer Ubelkeit und Erbrechen
(PONV) wird empfohlen, da andernfalls (vor allem beim vaskularen Typ) spontane Osopha-
gusrupturen auftreten kdnnen [21].

Die intraoperative Lagerung sollte eine optimale Polsterung des Patienten, die Reduktion
maoglicher Scherkrafte, den Schutz der Augen (besonders im Hinblick auf eine Retina-
abloésung durch direkten Druck, z.B. durch den Ellenbogen des Chirurgen). Aufgrund des
Risikos erheblicher Hautschadigungen, sollten fixierende Pflaster oder Folien fir Kandlen,
Tubus etc. leicht ablésbar sein oder wenn méglich ganz vermieden werden.

Notwendige ergdnzende Diagnostik (neben der Regelversorgung)

Eine detaillierte Patienten- und Blutungsanamese sind unabdingbar und zur individuellen
Abschatzung von potenziellem Ausmafd und Risiko einer Blutung sehr hilfreich. Konven-
tionelle Gerinnungstests zeigen in der Regel keine Auffalligkeiten, die Blutungszeit kann bei
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betroffenen Patienten jedoch verlangert sein [14,16,22]. In der kérperlichen Untersuchung
sollte vor allem Augenmerk auf einen moéglicherweise schwierigen Atemweg, eine muskuléare
Schwache oder Zeichen einer Aorten- oder Mitralklappeninsuffizienz gelegt werden. Die
Ergebnisse einer aktuellen Echokardiographie konnen diesbezuglich ebenfalls bei der
Abschatzung des individuellen Patientenrisikos helfen. In Abhangigkeit von der Anamnese
kann eine MRT-Untersuchung das Vorliegen oder den Progress eines cerebralen Aneurys-
mas aufzeigen [5].

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements

Die Maskenbeatmung sollte zur Vermeidung einer Luxation des Temporomandibular-
gelenkes sehr schonend erfolgen. Wiederholte Intubationsversuche kdnnen durch die enor-
me Gewebefragilitdt zu Blutungen flhren. Der Einsatz eines kleineren Tubus (im Vergleich
zu nicht erkrankten Patienten) kann Schleimhautschadigungen in der Trachea minimieren.
Diesbeziiglich empfiehlt sich zudem eine sorgfaltige Uberwachung des Cuffdrucks. Der
Einsatz einer Larynxmaske ist moglich. Im Hinblick auf das Risiko eines Spontanpneumo-
thorax‘ sollte der Beatmungsdruck wann immer madglich reduziert werden.

Da bei Patienten mit EDS vom hypermobilen Typ auch die Knorpelgewebe von Larynx und
Trachea betroffen sein konnen, sollte mit Schwierigkeiten bei der Intubation durch den
Kollaps des fibroelastischen Gewebes und der trachealen Knorpelspangen gerechnet
werden [7]. Aus diesem Grund sollte das BURP-Mandver nicht oder nur sehr vorsichtig
angewendet werden, da es zu einer Okklusion der Trachea sowie einer zunehmend
schlechteren Sicht im Rahmen der Intubation fihren kann [7].

Durch eine Préadisposition zu Erkrankungen des Zahnfleisches (durch Kollagendefekte in
oralen Geweben), kdonnen dieses wie auch die Zahne selbst besonders vulnerabel
gegeniber Manipulationen sein (v.a. beim periodontalen Typ). Eine ebenfalls auftretende
Xerostomie bei diesen Patienten kann das Platzieren der Larynxmaske zudem erschweren
[13,15].

Viele erwachsene Patienten mit EDS unterschiedlicher Subtypen entwickeln friihzeitig eine
Dysfunktion und Blockierung des Temporomandibulargelenks sowie eine Spondylose oder
atlantookzipitale Instabilitdit der Halswirbelsaule. Dies kann das Atemwegsmanagement
erschweren [12]. Eine subklinische Instabilitat der Halswirbelséule sollte auch bei Patienten
mit erhaltener Reklination und temporomandibularer Gelenkbeweglichkeit bedacht werden.
Dies kann zur Pravention postoperativer Komplikationen beitragen, die mit einer
atlantookzipitalen Instabilitat oder einer Luxation der Temporomandibulargelenkes assoziiert
sind (z.B. Nackenschmerzen, kompressionsbedingte neurologische Symptome). Der Einsatz
der Videolaryngoskopie oder fiberoptischer Bronchoskope kann helfen, diese Komplikationen
weiter zu minimieren [7].

Besondere Vorbereitungen fir Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten

Ein Abgleich, die Testung und die ausreichende Bereitstellung von Erythrozytenkonzentraten
sowie Blutprodukten wird fur Patienten mit hohem Blutungsrisiko (vaskularer Typ bzw. Typ IV
und Patienten mit unbekannter oder positiver Blutungsanamnese) empfohlen.

Die lokalen Spezialisten fur Transfusionsmedizin sollten bereits im Voraus tber die Notwen-
digkeit der mdoglichen Art, Anzahl und Bereitstellung von Blut- und Gerinnungsprodukten
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informiert werden. Gleichzeitig sollte sich Uber die Verfligbarkeit der entsprechenden
Produkte informiert werden.

In akuten Blutungssituationen beim vaskularen Typ sollte eine forcierte hamostatische
Therapie erfolgen. Der Gebrauch von Desmopressin (DDAVP) kann helfen die Anzahl
notwendiger Transfusionen zu reduzieren [2,18,26,31]. Dies gilt auch fir andere Subtypen
positiver Blutungsanamnese.

Der Einsatz von Cell Saver-Verfahren kann bei Hoch-Risiko-Eingriffen und -Patienten ratsam
sein. Einzelfallberichte diskutieren die Verwendung von Tranexamsaure zur Pravention
erneuter Blutungen und den Einsatz von rekombinantem Faktor Vlla fur Patienten mit
massiver Blutung und Hamorrhagie [3,8].

Besondere Vorbereitungen bezlglich der Antikoagulation

Hierzu liegen keine Berichte vor.

Besondere VorsichtsmaRnhahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung

Der Transport von Patienten mit EDS sollte schonend durchgefuhrt werden. Im Hinblick auf
die Gefahr einer Hautschadigung, Hamatombildung und Gelenkluxationen sollte die Mobili-
sierung besonders vorsichtig erfolgen [22]. Durch die enorme Gewebefragilitat sollten
Scherkrafte wann immer moglich reduziert werden. Die Fraktur- und Wundheilung ist bei
Patienten mit EDS oft moderat bis deutlich eingeschrankt und prolongiert.

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anasthetika

Hierzu liegen keine Berichte vor.

Anasthesiologisches Vorgehen

Die optimale Polsterung und Lagerung des Patienten im OP sind grundlegend. Der Umfang
der bereitzustellenden Blut- und Gerinnungsprodukte sowie der Einsatz eines Cell Savers
sollte bereits praoperativ interdisziplinar und im Team diskutiert werden. Dies gilt auch fir
kleinere chirurgische Eingriffe, insbesondere bei Patienten mit pathologischer Gerinnungs-
situation.

Durch das hohe Risiko fur Hamatome und ein Kompartment-Syndrom (und eine nicht
stillbare, diffuse Blutung, v.a. beim vaskularen Typ) sollte der Einsatz eines Tourniquets (zur
Blutleere) mit der operativen Disziplin diskutiert und wann immer moglich vermieden werden.
Den Autoren liegen Einzelfallberichte tber letale Komplikationen durch den Einsatz von
Tourniquets bei kleineren, elektiven Eingriffen vor.

Die Anlage zentralventser und arterieller Katheter sollte wann immer méglich vermieden

werden. Sind diese dennoch zwingend notwendig, sollte die Anlage zur Vermeidung von
Gefalldissektionen unbedingt unter sonographischer Sicht erfolgen [25].
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Der Einsatz einer Larynxmaske oder eines endotrachealen Tubus sind gleichermalien
mdoglich. Um potenziellen Schleimhautschadigungen vorzubeugen, sollte der Cuffdruck
niedrig gehalten werden und ein (im Vergleich zu nicht erkrankten Patienten) kleinerer Tubus
verwendet werden. Die Antizipation eines schwierigen Atemwegsmanagements sollte bereits
praoperativ, spatestens jedoch im Rahmen der Narkoseeinleitung erfolgen.

Besonderes oder zusatzliches Monitoring

Nicht-invasives Monitoring ist wann immer mdglich zu bevorzugen. Einige Patienten mit EDS
entwickeln allein durch eine repetitive, nicht-invasive Blutdruckmessung ausgepragte
Hamatome. Allerdings setzt eine invasive Blutdruckmessung den Patienten dem Risiko einer
Dissektion der Gefallwand mit hoher Morbiditdt und Mortalitat aus (vor allem bei Patienten
mit EDS vom vaskularen Typ).

Mdgliche Komplikationen

Patientenlagerung: Plexusneuropathien, postoperativer Visusverlust durch direkten Druck
auf das Auge, Hautschadigung oder Hamatombildung bei ungeniigender Polsterung und
ungunstiger Lagerung oder durch Scherkrafte auf die Haut.

Spontanpneumothorax durch eine mechanische Ventilation und Blutungen in den
Atemwegen durch wiederholte Intubationsversuche. Ein schwieriger Atemweg kann bei
Patienten mit atlantookzipitaler Instabilitdt beobachtet werden sowie ein hdheres Risiko fiir
eine temporomandibulare Gelenkluxation durch die Maskenbeatmung oder Intubation.

PDPH nach neuroaxialen Regionalanasthesieverfahren kann bei Patienten mit EDS ofter
vorkommen als in der Normalbevélkerung und sollte praoperativ mit dem Patienten diskutiert
werden. Hierbei handelt es sich jedoch lediglich um eine Expertenmeinung, die auf der
erhohten Fragilitdit des (Dura)Gewebes griindet sowie einer Fallserie von Patienten mit
spontanen Liquorleckagen, wobei bei einem Grof3teil der Patienten ein EDS zugrunde lag
[24].

Postoperative Versorgung

Die postoperative Uberwachung sollte auf mogliche Blutungen und Hamatomausbildungen
im Operationsgebiet fokussiert sein. Weiterhin berichten einige Patienten Uber
Muskelschwéche nach der Extubation. Zur Minimierung des Risikos von Gelenkluxationen ist
eine vorsichtige Patientenlagerung und -mobilisation geboten. Bei allen Subtypen des EDS,
aber insbesondere im Falle des hypermobilen Typs, ist die frlhe Mobilisation ein Schliissel,
um einem Verlust der Kondition, dem Verfall des muskuloskeletalen Systems sowie und der
Abnahme der kardiovaskularen Belastbarkeit des Patienten vorzubeugen.

Etwa 90% oder sogar mehr Patienten mit EDS leiden unter chronischen, neuropathischen
oder muskuloskeletalen Schmerzen sowie Migrane oder vergleichbaren Pathologien [31]. Bei
Patienten mit hypermobilem EDS ist dies primar Folge rezidivierender (Sub)Luxationen
diverser Gelenke [10,27]. Eine adaquate Analgesie in Kombination mit vorsichtiger
Physiotherapie kann eine Herausforderung bei diesen Patienten darstellen. Daher sind fur
die suffiziente Therapie eine grundliche Evaluation sowie ein umfassendes multimodales
Konzept notwendig [6,31].
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Krankheitsassoziierte Notfalle und Auswirkungen auf Anasthesie und Erholung

Notfallsituationen: akute Gefal3dissektionen (z.B. Aortendissektion, periphere Arterien und
Venen) kénnen spontan oder iatrogen (v.a. wahrend interventioneller, angiographischer
Verfahren) bedingt auftreten [4]. Ein Kompartmentsyndrom kann durch Gefal3punktionen und
eine resultierende Hamatombildung verursacht werden. Das erhohte Risiko eines Pneumo-/
Hamatothorax sollte im Rahmen der Beatmung wie auch der Anlage eines zentralen
Venenkatheters bedacht werden. Fir Hohlorgane oder andere Gewebe (z.B. Uterus,
Osophagus, Vagina) sind Spontanrupturen und Rupturen nach Bagatelltrauma beschrieben.
Dies betrifft jedoch meistens Patienten mit Subtypen, die eine Gefal¥fragilitat aufweisen und
ist fir die weiteren Subtypen eher untypisch.

Differenzialdiagnosen: z.B. Marfan-Syndrom.

Ambulante Anasthesie

Hierzu liegen keine Berichte vor. Wir empfehlen Patienten mit EDS in Zentren zu operieren,
die Erfahrung mit dieser Erkrankung sowie den spezifischen Begleitumstéanden haben. Ein
zeitnaher Abgleich und Testung sowie die ausreichende Bereitstellung von Erythrozyten-
konzentraten ist enorm wichtig, insbesondere fiir Patienten mit EDS und vaskularer Fragilitat
sowie bei erhéhtem Blutungsrisiko (auch fur kleinere Eingriffe).

Geburtshilfliche Anasthesie

Fur alle Entbindungsformen liegen Fallberichte vor (Spontangeburt, Zangengeburt, Sectio
caesarea), ebenso wie fur alle Gblichen An&sthesieverfahren (Allgemein-, Epidural-, Spinal-
anasthesie). Nichtsdestotrotz werden die genannten Geburtsmodi sowie die verschiedenen
Anasthesieverfahren kontrovers diskutiert [9].

Die Ruptur von Uterus oder Blase, ausgedehnte Dammverletzungen und eine verzogerte
Wundheilung sind sowohl im Falle einer Spontangeburt wie auch der Sectio caesarea
maogliche Komplikationen [9]. Schwere Blutungen mussen sowohl fiir die vaginale Entbin-
dung als auch fir die Sectio caesarea antizipiert werden. Dies gilt insbesondere fir Patienten
mit EDS und vaskularer Fragilitat. Ein Fallbericht beschreibt die préventive Gabe von
Tranexamséaure und DDAVP bei Frauen mit EDS vom vaskuldren Typ und geplanter Sectio
caesarea in Spinalanasthesie [5]. Die Mortalitéat bei Gebarenden mit EDS vom vaskularen
Typ wird auf 12-25 % geschatzt [9]. Bei Patientinnen mit EDS vom hypermobilen Typ ist die
Episiotomie mit einem Beckenprolaps assoziiert. Daher sollte die Sectio caesarea als
praferierter Geburtsmodus’ bei diesem Subtyp in Betracht gezogen werden.

Letztendlich sollte bei Vorliegen eines EDS stets ein interdisziplinarer Ansatz verfolgt
werden, der das peripartale Management sowie die Entscheidungsfindung hinsichtlich
Geburtsmodus, Anasthesieverfahren und weiteren Umstanden begleitet [9]. Ein multidiszi-
plinares Team kann Geburtshelfer, Anasthesisten, Kardiologen, Herz-Thorax- und Viszeral-
chirurgen, Neonatologen umfassen. Innerhalb dieses Teams sollte ein individueller,
patientenorientierter Ansatz fur ein optimales, peripartales Management mit einem Maximum
an Sicherheit erarbeitet werden [5].
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