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Handlungsempfehlung zur Anéasthesie bei

Goldenhar-Syndrom

Erkrankung: Goldenhar-Syndrom
ICD 10: Q87.0

Synonyme: Okulo-aurikulo-vertebral- (OAV-) Syndrom/Sequenz, Fazio-aurikulo-vertebral-
Syndrom, Goldenhar-Gorlin-Syndrom

Ubersicht: 1952 veroffentlichte Maurice Goldenhar eine Fallsammlung bestehend aus kon-
genitale mandibulo-faziale Malformationen mit oder ohne epibulbare Dermoide, aurikulare
Hautanh&angsel und -fisteln. Mit seinen Bemuhungen diese Malformationen systematisch zu
klassifizieren beschrieb er erstmals das, was spater als Goldenhar-Syndrom bekannt werden
wirde.

Goldenhar-Syndrom ist eine Variante des okulo-aurikulo-vertebralen Spektrums. Es setzt
sich aus der hemifazialen Mikrosomie (HFM), epibulbaren Dermoiden und vertebralen Ano-
malien zusammen. Wesentliche Auswirkungen der HFM sind Orbitadeformitaten, mandibu-
lare Hypoplasie, Fehlbildungen der Ohren, Nervenbeteiligung sowie Weichteildefizite
(OMENS-KIassifizierung). Weiterhin konnen Patienten mit Goldenhar-Syndrom Herz-,
Nieren- und Lungenfehlbildungen sowie auch Deformitaten der Extremitaten aufweisen. In
Abhangigkeit der betroffenen Organe sowie der Schwere der Fehlbildungen kann der Phano-
typ hochvariabel sein (Tabelle).

Die genaue Ursache des Goldenhar-Syndroms ist unbekannt, wobei eine multifaktorielle
Genese angenommen wird, d.h. eine Kombination aus genetischen Interaktionen und
Umweltfaktoren, die eine Fehlentwicklung der ersten und zweiten Kiemenbdgen im ersten
Trimenon begrinden. Das méannliche Geschlecht ist haufiger betroffen als das weibliche
(3:2). Ca. 10-30% der Patienten weisen eine bilaterale, meist asymmetrische faziale Mikro-
somie auf. Literaturangaben zur Inzidenz des Goldenhar-Syndroms sind uneinheitlich und
variieren von 1:3.000-5.000 und 1:25.000-1:40.000.

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.




o Mehr Uber die Erkrankung, Referenzzentren und Patientenorganisationen finden
u Sie auf Orphanet: www.orpha.net
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Typische operative Eingriffe

Kraniofaziale Eingriffe

Oralchirurgie

Ohrrekonstruktionen

Exzision von aurikuldren Hautanhéngseln

Eingriffe bei Schallleitungs- und Schallempfindungsschwerhérigkeit
Ophthalmologische Eingriffe

Wirbelsaulenchirurgie

Anéasthesieverfahren

Aufgrund der Art der Ublichen Eingriffe sowie des Patientenalters ist die Allgemeinanasthesie
oft das einzig praktikable Verfahren.

Neuraxiale Techniken konnen erschwert oder in Abhangigkeit der individuellen Wirbel-
saulenmalformation auch kontraindiziert sein (Halbwirbel, Blockwirbel, Spina bifida).

Sowohl die Regionalanasthesie als auch die Allgemeinanasthesie kdnnen in Betracht gezo-
gen werden, wenn der Eingriff dies erlaubt. Ein jingerer Fallbericht beschreibt die
erfolgreiche Anwendung einer axillaren Plexusanasthesie fir die Anlage eines peripher
eingefuihrten zentralventsen Katheters (PICC) bei einem 2-Monate alten Madchen mit
schwerem Goldenhar-Syndrom. Allerdings geht die intraoperative Intubation bei einem
Patienten mit schwierigem Atemweg im Vergleich zum elektiven schwierigen Atemwegs-
management mit erheblicher Morbiditat einher.

Sedierung und Pramedikation sollten nur nach eingehender individueller Beurteilung der
Risiken fur Atemwegsverlegung, schwieriger Beatmung und schwieriger Intubation erfolgen.

Notwendige ergdnzende Diagnostik (neben der Regelversorgung)

Angeborene Herzfehler sind in 5-58 % der Goldenhar-Syndrom-Patienten berichtet worden.
Septumdefekte und konotrunkale Fehlbildungen wie z.B. die Fallot-Tetralogie sind die in
dieser Patientengruppe am héaufigsten begegneten kardialen Fehlbildungen. Situs inversus
sowie Storungen der Herzschleifenbildung sind ebenfalls berichtet worden. Alle Patienten mit
Goldenhar-Syndrom sollten eine einmalige kardiale Abklarung durchlaufen. In Abhangigkeit
der Ergebnisse dieser sowie einer sorgfaltigen klinischen Untersuchung kann eine weitere
praoperative kardiologische Abklarung indiziert sein.

Die Lungenfunktion kann durch teilweise oder vollstindige einseitige Lungenhypoplasie
eingeschrankt sein. Die pulmonale Hypoplasie kénnte das Risiko pulmonaler Infekte, pulmo-
nalarterieller Hypertonie sowie eines Pneumothorax erhdhen. Zudem kodnnten Wirbel-
saulendeformitaten eine restriktive Lungenerkrankung verursachen und so die Lungenfunk-
tion weiter einschranken. Eine einmalige Beurteilung der pulmonalen Situation und etwaiger
Fehlbildungen ist daher erforderlich. Eine sorgféltige klinische Beurteilung der Lungen-
funktion ist zu empfehlen; im Zusammenhang mit weiteren pulmonalen Fehlbildungen kann
auch eine weiterfihrende Lungenfunktionsprifung angebracht sein.

Vertebrale Fehlbildungen sind ein Merkmal des Goldenhar-Syndroms. So kann es zum
Ausbleiben der Segmentierung der Halswirbelsdule z.B. mit Okzipitalisierung oder Zervikal-
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fusion kommen, die fir die Anésthesie dahingehend relevant ist, da sie eine schon
schwierige Intubation weiter erschweren kann. Die radiologische Beurteilung der Halswirbel-
séule sollte erwogen werden, wie auch die Darstellung der gesamten Wirbelsaule bei
vorgesehener Anwendung neuraxialer Verfahren.

In einer retrospektiven Analyse zeigten Nargozian et al. einen signifikanten Zusammenhang
zwischen dem Grad der mandibularen Hypoplasie und der Schwere der Intubation. So kann
eine Bildgebung der mandibularen Hypoplasie als Teil des individuellen Algorithmus fur den
schwierigen Atemweg erwogen werden. Fallberichte legen nahe, dass die praoperative 3D-
Computertomotgraphie der Atemwege im Umgang mit dem schwierigen Atemweg nutzlich
ist.

Eine schlafassoziierte Verlegung der oberen und unteren Atemwege (obstruktive Schlaf-
apnoe, OSA) aufgrund anatomischer und funktioneller Faktoren tritt bei Patienten mit
kraniofazialen Fehlbildungen h&ufig auf. Klinische Hinweise, z.B. schnarchen, sollten ernst
genommen werden, da sie sowohl auf eine schwierige Maskenbeatmung hindeuten als auch
eine Atemwegsobstruktion in der Aufwachphase vorhersagen konnten. Eine weiterfihrende
Beurteilung des Atemwegs kann préaoperativ angebracht sein, da anatomische Anomalitaten
wie z.B. Hypertrophie der Tonsillen oder Polypen sowohl zur Atemwegsobstruktion beitragen
als auch potentiell chirurgisch sanierbar sind.

Urogenitale Fehlbildungen, z.B. Nierenektopie, -fusion oder -agenesie, Ureterabgangs-
stenosen oder vesikoureteraler Reflux kénnen mit dem Goldenhar-Syndrom assoziiert sein.
Obwohl die Nierenfunktion durch solche Fehlbildungen nicht eingeschrankt sein muss, kann
das Risiko von Harnwegsinfekten erhoht sein. Es koénnte hilfreich sein, vor gré3eren chirurgi-
schen Eingriffen mit héherem Volumenumsatz, verlangertem Verbleib eines Harnwegs-
katheters sowie postoperativer Verlegung auf die Intensivstation von mdglichen Nieren-
fehlbildungen zu wissen.

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements

Es ist unabdingbar, dass bei Patienten mit Goldenhar-Syndrom Vorbereitungen fir den
schwierigen Atemweg getroffen werden. Eine 1998 von Sculerati veroffentlichte Untersu-
chung zu Patienten mit kraniofazialen Fehlbildungen, darunter 41 mit okulo-aurikulo-
vertebraler Dysplasie, zeigte, dass bei 9 (22 %) dieser zweitgenannten Gruppe perioperativ
ein chirurgischer Atemweg erforderlich war.

Eine detaillierte und zielgerichtete Anamneseerhebung ist ebenso wie eine perioperative
Untersuchung des Atemwegs entscheidend. Die Untersuchung sollte dabei die Mundéffnung,
ZungengroRe, Zahnstatus, Gaumen- und Unterkieferform, orale Weichteilschwellungen wie
z.B. vorstehende Polypen oder Tonsillen sowie die Beweglichkeit der Halswirbelsdule
miteinschliel3en.

Eine mdgliche schwierige Maskenbeatmung, schwierige Laryngoskopie sowie schwierige
Intubation sollten antizipiert und bereits im Vorhinein erdrtert werden. Ein individueller
Algorithmus fur den schwierigen Atemweg sollte allen, die an der Versorgung teilnehmen,
kommuniziert werden. Ausstattung zur Beherrschung des schwierigen Atemwegs, unter
anderem supraglottische Atemwege sowie eine Fiberoptik geeigneter GréRRe, sollten
unmittelbar verfuigbar sein. Die Videolaryngoskopie hat sich in manchen Fallen als nitzlich
erwiesen. Ausstattung und Expertise zur Schaffung eines chirurgischen Atemwegs sollte
bereitstehen.
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Besondere Vorbereitungen fiur Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten

Keine besonderen Hinweise.

Besondere Vorbereitungen beziglich der Antikoagulation

Keine besonderen Hinweise.

Besondere Vorsichtsmaflinahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung

Keine besonderen Hinweise.

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anasthetika

Keine besonderen Hinweise.

Anasthesiologisches Vorgehen

Fir kein Verfahren wurde der Nachweis einer erhdhten Sicherheit gegeniiber einem anderen
Verfahren gefuhrt. Volatile Andsthetika mit oder ohne Muskelrelaxanzien sowie Opioide mit
langerer Wirkdauer sollten nur wohliberlegt zum Einsatz kommen, da sie die Erholung einer
ungestorten Spontanatmung verzdgern konnen. Insofern erwartet werden darf, dass
postoperative Schmerzen ohne wesentliche Opiatmengen beherrscht werden kénnen, kann
eine auf Remifentanil basierende Allgemeinanasthesie eine gute Wahl sein. Eine vollstan-
dige Antagonisierung der Muskelrelaxierung mittels Sugammadex wird empfohlen.

Propofol fuhrt soweit bekannt zu keiner wesentlichen Muskelrelaxierung; allerdings reduziert

es das Herzzeitvolumen sowie die Myokardkontraktilitdt und mag so bei Patienten mit
Herzerkrankungen keine gute Wabhl darstellen.

Besonderes oder zusatzliches Monitoring

Die Anlage eines arteriellen Zugangs kann bei kardialer und/oder pulmonaler Erkrankung
gerechtfertigt sein.

Mdgliche Komplikationen

Unmdéglichkeit der Sicherung des Atemwegs, Unmdglichkeit der Beatmung (,cannot intubate,
cannot ventilate“-Szenario):

Die Beherrschung des schwierigen Atemwegs ist der entscheidende Faktor bei der

Allgemeinanasthesie beim Goldenhar-Syndrom-Patienten. Zum schwierigen Atemweg tragen
die mandibulare Hypoplasie, Kiefer-/Gaumenspalte sowie kraniovertebrale Fehlbildungen
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bei. Die Schwierigkeit der Intubation nimmt mit zunehmendem Alter sowie bei bilateraler
mandibularer Hypoplasie zu.

Eine schlafassoziierte Verlegung der oberen und unteren Atemwege (obstruktive Schlaf-
apnoe, OSA) aufgrund anatomischer und funktioneller Faktoren tritt bei Patienten mit
kraniofazialen Anomalien haufig auf. In Verbindung mit fazialen Fehlbildungen kann die
Maskenbeatmung erschwert sein.

Die Aufwachphase kann ebenfalls durch eine Atemwegsverlegung kompliziert sein.

Postoperative Versorgung

Die obstruktive Schlafapnoe in Kombination mit der Anwendung volatiler Anasthetika,
Muskelrelaxanzien sowie Opiate fuhrt bei Patienten mit Goldenhar-Syndrom zu einem hohen
Risiko postoperativer hypoxischer Ereignisse. Bevor es zur Extubation kommt, sollte die
Reversierung der Muskelrelaxierung sowie die vollstandige Erholung der Atemwegsreflexe
sichergestellt sein. Ein verlangertes postoperatives Monitoring, vor allem im Rahmen der
Schmerzbehandlung mit Opiaten, wird dringend empfohlen. Die postoperative Versorgung
auf einer Intensivstation kann indiziert sein.

Krankheitsassoziierte Notfalle und Auswirkungen auf Anasthesie und Erholung

Die obstruktive Schlafapnoe tritt bei Patienten mit kraniofazialen Fehlbildungen haufig auf.
Es ist anzunehmen, dass Anasthetika und Opiate die Atemwegsobstruktion in der
postoperativen Phase verscharfen.

Eine jungere Veroffentlichung zu zwei Fallen legte nahe, dass kongenitale Fehlbildungen des
Mittelohrs und der Gehorgange rezidivierende Mittelohrenziindungen, Sinusitis sowie
Meningitis verursachen kénnen. Diese Erkrankungen sollten bei perioperativer Infektion und
Fieber differentialdiagnostisch in Betracht gezogen werden.

Ambulante Anasthesie

Die Zulassigkeit der ambulanten Versorgung ist wesentlich von der Schwere und
Lokalisierung der Fehlbildungen abhéngig. In jedem Fall sollte eine mogliche postoperative
Verlegung der Atemwege sowie die Notwendigkeit einer verlangerten postoperativen
Uberwachung bei der Beurteilung der Eignung fir die ambulante Ané&sthesie Beriick-
sichtigung finden.

Geburtshilfliche Anéasthesie

Keine besonderen Hinweise.
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Anhang 1

Klassischer Goldenhar-Trias:

Hemifaziale Mikrosomie (HFM)

OMENS-Kriterien

Orbitadeformitéaten

Mandibulare Hypoplasie

(Ear-) Ohranomalien:

Mikrotie

Tiefsitzende Ohren

Praaurikuldre Hautanhangsel/Zysten

Agenesie/Stenose des aulleren Gehérgangs
Mittelohrfehlbildungen mit Schallleitungsschwerhdérigkeit

Nervenbeteiligung:

Fazialisparese
Stérungen des Hornervs mit Schallempfindungsschwerhdrigkeit

Weichteildefizite [1]

Ophthalmologische
Fehlbildungen

Okulare Dermoide
Augenlidkolobom
Mikrophthalmie
Blepharoptosis [2-5]

Vertebrale Anomalien

Instabilitat der Halswirbelsaule
Spinalfusion

Halbwirbel mit Skoliose

Spina bifida [6-10]

Zusatzliche, mit dem Goldenhar-Syndrom assoziierte Fehlbildungen:

Kardiovaskulares System

Vorhof- und Ventrikelseptumdefekte

Konotrunkale Fehlbildungen
Lungenvenenfehleinmindungen

Lageanomalien und Stérungen der Herzschleifenbildung
Obstruktive Lasionen

Offener Ductus arteriosus [11-14]

Atemorgane

Pulmonale Hypoplasie/Aplasie/Agenesie
Rippenagenesie

Tracheobronchiale Fehlbildungen
Laryngomalazie

Tracheo-0sophageale Fisteln
Osophagusatresie [11, 12, 15-21]

Nieren und Harnwege

Nierenektopie oder -fusion
Vesikoureteraler Reflux
Ureterabgangsstenosen
Ureterduplikatur

Nierenagenesie

Multizystische Nierendysplasie [22-24]

Nervensystem

Mentale Retardierung
Psychomotorische Entwicklungsstérungen
Entwicklungsverzdgerung bei Hypakusis [14, 25, 26]

Extremitaten

Daumen- und Radiusanomalien
Talipedes [10, 27]

Orofazial

Zahnanomalien
Kiefer-/Gaumenspalte
Makrostomie [9]
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