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Handlungsempfehlung zur Anéasthesie bei

Hermansky-Pudlak-Syndrom

Erkrankung: Hermansky-Pudlak-Syndrom
ICD 10: E70.3
Synonyme:

Ubersicht: Das Hermansky-Pudlak-Syndrom (HPS) ist eine seltene, autosomal-rezessive
Erkrankung, die durch eine Fehlfunktion von Synthese und Transport intrazellularer Vesikel
gekennzeichnet ist [7,17]. Erstmals beschrieben wurde das HPS 1959 [11]. Weltweit
gesehen gibt es lokale Haufungen [6]. Hinsichtlich der tatsdchlichen Haufigkeit des HPS sind
jedoch kaum Daten vorhanden. Die Pravalenz des HPS wird auf 1:500.000 bis 1:1.000.000
geschatzt [14,21]. Aus ungeklarten Grinden ist die Inzidenz im Nordwesten Puerto Ricos mit
1:1.800 ungewohnlich hoch [6].

Genetisch sind 11 unterschiedliche Subtypen des HPS bekannt (HPS-1 bis HPS-11) [6,7].
Mutationen verursachen Defekte im intrazellularen Proteintransport und der Biogenese der
Lysosomen sowie der lysosomen-assoziierten Organellen (BLOCs), wie Melanosomen und
0-Granula der Thrombozyten [6,23].

Der okulokutane Albinismus (OCA) ist charakterisiert durch Hypopigmentation von Haar,
Haut, Retina und lIris in unterschiedlicher Auspragung. Eine Abnahme der Sehscharfe kann
von retinaler Hypopigmentation, einem horizontalen Nystagmus, Photophobie und einem
Strabismus begleitet sein [2,6,21,23]. Das HPS-2 kann zudem eine Immundefizienz durch
eine schwere Neutropenie zur Folge haben, die haufig mit GCSF behandelt wird [10].

Weiterhin sind das HPS-1 und -4 mit einem hohen Risiko fir die Entwicklung einer
Lungenfibrose bei Erwachsenen wie auch Kindern assoziiert. Es wird vermutet, dass die
Fibrose durch die Akkumulation von Ceroid-Lipofuscin in den Lysosomen der Alveolar-
makrophagen, die Zerstérung der Typ-ll-Pneumozyten und eine konsekutive Inflammations-
kaskade begunstigt wird [1,7,23,28]. Bei Erwachsenen entwickelt sich, fir gewéhnlich im
dritten Lebensjahrzehnt, eine interstitielle, irreversible und progressive Lungenerkrankung.

Durch eine Dysfunktion in der Thrombozytenaggregation beim HPS wird in der Anamnese oft
von blauen Flecken, Nasenbluten, Menorrhagien oder einer (unerwartet) verlangerten
Blutungszeit nach Zahnextraktionen oder chirurgischen Interventionen berichtet [6,20,22,23].
Das Ausmald der Blutungsneigung kann jedoch innerhalb der Patienten mit HPS variieren
[5]. Fehlen die thrombozytaren ©&-Granula, kann die Blutungszeit trotz unauffalliger
Thrombozytenzahlen und Gerinnungsfaktoren verlangert sein [5,12,18,29].

Daruber hinaus kann sich phanotypisch in 15 % der HPS-Falle (Typ 1-4) eine granulomatdse
Colitis mit abdominellen Krampfen, Gewichtsverlust, Malabsorption und hdufigen wassrig-
blutigen Durchféllen entwickeln [6,9,12,23]. Die glomeruléare Dysfunktion der Nieren und die
Kardiomyopathie wurden als seltene Komplikationen des HPS und den damit
einhergehenden Ceroid-Ablagerungen berichtet [12].




Die Diagnose basiert auf klinischen Merkmalen mit der typischen Trias aus OCA, Blutungs-
neigung und Dysfunktion der Thrombozyten [6,11]. Letztere zeigt sich diesbezlglich in der
»whole-mount“-Elektronenmikroskopie, die den Goldstandard der Thrombozytenfunktions-
tests beim HPS darstellt, das Fehlen der 8-Granula in den Thrombozyten [6,7,28].

Eine molekulargenetische Analyse wird zur genauen Differenzierung des HPS-Subtyps
empfohlen und um betroffene Patienten nachzubeobachten sowie deren Prognose besser
einschatzen zu konnen [6]. Die ausfihrliche Diagnostik ist komplex, die genetische Testung
und Diagnosesicherung kostenintensiv und fir gewdhnlich nur fir Forschungszwecke
verfugbar [2]. Weiterhin erfolgt die Diagnose der intestinalen Lungenerkrankung via
hochauflésender Computertomographie (HRCT), die zudem ein gutes radiologisches
Monitoring von Erkrankungsstatus und -progress erlaubt [1]. Eine Lungenbiopsie ist zur
Diagnosesicherung nicht notwendig und kann ggf. sogar Blutungskomplikationen
provozieren [6,28].

Aktuell gibt es keine kausalen oder praventiven Therapieansatze fur das HPS [6]. Daher ist
die Therapie rein symptomatisch.

Die Prognose des HPS hangt normalerweise priméar vom Fortschreiten der Lungenfibrose
und bei Patienten mit HPS-2 von den immunologischen Defekten ab. Der Verlauf der
Lungenfibrose ist variabel, aber grundsatzlich progredient und eine der Haupttodesursachen
bei Erwachsenen mit v.a. beim HPS-1 [7,8,9]. Aufgrund fehlender Wirksamkeit wird eine
Therapie mit Kortikoiden oder Immunsuppressiva bei Patienten mit HPS und Lungenfibrose
nicht empfohlen [28]. Pirfenidon als neuer Therapieansatz verlangsamt vermutlich den
Progress der Fibrose, aber die Gabe wird kontrovers diskutiert und aktuell nicht
grundséatzlich empfohlen [8,15]. Patienten mit HPS-1, -2 und -4 konnen fir eine
Lungentransplantation in Frage kommen, um die Lebenserwartung zu verlangern [6,7].
Letztlich ist die Lungentransplantation zum aktuellen Zeitpunkt die einzig kurative Therapie
der Lungenfibrose [17]. Flr gastrointestinale Stérungen ahnlich dem M. Crohn wird ein gutes
Ansprechen auf eine immunsuppressive Therapie berichtet [9]. Leider liegt die
durchschnittliche Lebenserwartung der Patienten mit HPS bei 40-50 Jahren (v.a. bei
pulmonaler Beeintrachtigung) [28].

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
~ Sie auf Orphanet: www.orpha.net
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Typische operative Eingriffe

Lungentransplantation [7,24], videoassistierte thorakoskopische Chirurgie (VATS) [14,15,16],
routinemafige Bronchoskopien oder Bronchoskopien zur Gewinnung tracheobronchialer
Biopsien, jedwede Art der Lungenbiopsie (wenn auch zur Diagnose der Erkrankung nicht
empfohlen — siehe oben) [7].

Viszeralchirurgie als ultima ratio bei entzindlichen Darmerkrankungen (mit M. Crohn
vergleichbare Symptomatik) [6,23].

Ophthalmologische Eingriffe wie oftmals notwendige Korrektureingriffe bei Strabismus [3].

Anasthesieverfahren

Obwohl es Berichte zur erfolgreichen Durchfiihrung bei Schwangeren mit HPS gibt, sollten
Spinal- oder Periduralanasthesien, wegen moglicher Blutungskomplikationen bei
Betroffenen, vermieden oder nur mit au3erster Vorsicht durchgefiihrt werden [2,19,21,25,27].
Daneben gibt es Berichte Uber die komplikationslose Infiltration mit Lokalandsthetika im
Rahmen zahnarztlicher Eingriffe [18]. Berichte zur Durchfiihrung sonographisch gesteuerter
peripherer Nervenblockaden existieren nicht.

Eine endgultige Empfehlung fiir die Wahl einer Allgemein- oder Regionalandsthesie gibt es
nicht. Aufgrund der variablen Blutungsneigung bei Patienten mit HPS kann der
Allgemeinandasthesie bei Patienten mit HPS grundsatzlich der Vorzug gegeben werden. Die
Wahl fir oder gegen jedwedes neuroaxiale Andasthesieverfahren (z.B. Spinal- oder
Epiduralanasthesie) sollte fir jeden Patienten in Abwéagung individueller Risiken und Nutzen
getroffen werden. Periphere Regionalandsthesieverfahren kdnnen bei Patienten mit
Blutungsneigung, unter adaquater sonographischer Kontrolle und geringem Risiko einer
Gefal3punktion, durchgefuhrt werden.

Eine Allgemeinanésthesie kann als balancierte Anésthesie mit volatilen Anasthetika oder als
total intravendse Anasthesie (TIVA) durchgefiihrt werden. Die Uberwachung der
neuromuskularen Blockade vor Ausleitung der Anasthesie wird empfohlen, v.a. bei Patienten
mit pulmonaler Kompromittierung durch das HPS.

Bei der Anlage eines zentralen Venenkatheters in die V. jugularis interna / externa oder V.
subclavia wird ausdricklich die Verwendung der Sonographie empfohlen, um die korrekte
Lage des Drahtes im Gefal3 zu visualisieren und eine Gefaliverletzung (z.B. eine Dissektion),
einen akzidentellen Pneumothorax oder eine Verletzung der Lunge zu vermeiden (v.a. im
Hinblick auf eine haufig praexistente pulmonale Kompromittierung dieser Patienten).

Gemal allgemeinen Empfehlungen wird eine adaquate PONV-Prophylaxe (post-operative
nausea and vomiting) empfohlen.

Bei der intraoperativen Lagerung sollte der Fokus auf eine optimale Polsterung gelegt
werden, um bei Patienten mit bekannter Blutungsneigung Hamatome zu verhindern.
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Notwendige erganzende Diagnostik (neben der Regelversorgung)

Praoperativ ist wie Ublich der klinische Befund und pulmonale Status der Patienten mit HPS
am wichtigsten (z.B. Belastungsintoleranz beim 6-Minuten-Geh-Test oder vergleichbaren
Tests). Eine Rontgenuntersuchung des Thorax kann bei Patienten mit pulmonaler
Beteiligung das Bild einer bilateralen interstitiellen Erkrankung zeigen. Eine
Computertomographie  kann  erwogen  werden, wenn die Ergebnisse der
Rontgenuntersuchung nicht wegweisend sind [1,6,17]. Eine Spirometrie kann das Ausmal}
einer pulmonalen Beteiligung quantifizieren.

AuBRerdem sollte eine grundliche Anamnese sich auf hamatologische Komplikationen und
Blutungskomplikationen  fokussieren.  Praoperativ.  kann eine  Beurteilung der
Thrombozytenzahl sowie der Gerinnungsparameter vorgenommen werden. Es sollte jedoch
bedacht werden, dass sich die qualitative Dysfunktion der Thrombozyten beim HPS nicht in
der Gesamtzahl der Thrombozyten sowie in hamatologischen Routinetests (z.B. Pro-
thrombinzeit, aktivierte partielle Thromboplastinzeit, von Willebrand-Faktor) widerspiegeln
und diese daher fur gewdhnlich im Normbereich liegen [6,7,17]. Es gibt zahlreiche Berichte
einer typischerweise verlangerten Blutungszeit, einer beeintrachtigten sekundaren
Thrombozytenaggregation und einer reduzierten Anzahl thrombozytarer Nukleotide, wobei
letztere mit einer VergroRerung des ATP/ADP-Verhéltnisses assoziiert sind [19,21,27]. Hoch
spezialisierte Laboruntersuchungen mit Funktionsscreening von Thrombozytenaggregation
und ATP-Sekretion, als Antwort auf verschiedene Stimulanzien der Thrombozyten, sind
wahrscheinlich nicht Gberall verfigbar [13]. Weder ist eine irregulare Thrombozyten-
aggregation pathognomonisch fur das HPS, noch schliet eine normale Aggregation ein
HPS definitiv aus [23]. Es wird empfohlen, den Grof3teil der Operationen wann immer
moglich und praktikabel in einer Klinik mit Moglichkeit zur permanenten Uberwachung von
Hamatologie und Gerinnung durchzufuhren [23].

Auch wenn die Kklinische Antwort auf Desmopressin (DDAVP) variieren kann, gibt es Berichte
einer praventiven Gabe von Thrombozyten und/oder einer perioperativen DDAVP-Infusion
zur Blutungsprophylaxe sowie, im Falle einer pulmonalen Beeintrdchtigung, den
intraoperativen Volumenbedarf zu minimieren [7,14,17,18,20,21,27]. Weiterhin existiert ein
Fallbericht Uber die erfolgreiche Gabe von Tranexamsaure und rekombinantem Faktor Il
(rFVIla) zur Pravention von Blutungen bei Patienten mit HPS [5].

Sofern keine Kontraindikationen vorliegen, sollten Patienten mit Lungenfibrose als Folge des

HPS wie auch Patienten mit anderen Lungenerkrankungen eine Influenza- und
Pneumokokkenimpfung erhalten [6,23].

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements

Soweit bekannt sind beim HPS keine anatomischen Besonderheiten vorhanden. Dennoch
wird ein standardisiertes Vorgehen bei der Untersuchung des Atemwegs und der Beurteilung
moglicher Atemwegsprobleme empfohlen. Je nach Untersuchungsergebnis sollte eine
entsprechend grindliche Vorbereitung der Atemwegssicherung erfolgen.

Die Maskenbeatmung kann durch eine eingeschrankte Lungencompliance der Patienten
erschwert sein [14]. Aufgrund typischerweise geringer pulmonaler Reserven der HPS-
Patienten, sollte das hohe Risiko einer schnellen Entsattigung bei komplikativem Atemwegs-
management bedacht werden [14].

Das HPS kann auch den Gastrointestinaltrakt betreffen und zu einer granulomatdsen Kolitis
mit entzindlicher Darmerkrankung fihren [6,9]. Bei gleichzeitiger gastrointestinaler
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Refluxproblematik kann eine Rapid Sequence Induction (RSI) erwogen werden. Aufgrund
der o.g. pulmonalen Komorbiditaten kénnte eine modifizierte anstelle einer klassischen RSI
der bessere Ansatz sein.

Besondere Vorbereitungen fiur Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten

Aufgrund einer mit der Erkrankung assoziierten Blutungsneigung, ist eine vorherige
serologische Vertraglichkeitsprobe fir HPS-Patienten ratsam. Informieren Sie den/die
Transfusionsmediziner/-in vor Ort zeitnah bzgl. einer ausreichenden Bereitstellung von
Blutprodukten (v.a. Thrombozytenkonzentraten (TK)). Abhdngig von der Art des Eingriffs
kénnen Blutungssituationen akut eintreten und eine aggressive hamostatische Therapie
notwendig machen, z.B. mit der Gabe von TK, PPSB, DDAVP oder Tranexamsaure [7].
Darlber hinaus kdnnen Strategien zur autologen Bluttransfusion (z.B. Cellsaver) sinnvoll
sein.

Das Fehlen entsprechender Daten und allgemeiner Empfehlungen zum Management von
Blutungen bei HPS-Patienten macht ein individuelles Management maoglicher perioperativer
Blutungskomplikationen erforderlich [7]. Im Hinblick auf eine perspektivisch notwendige
Transplantation kann ein restriktiver Transfusionsansatz zur Vermeidung einer
Alloimmunisierung beitragen. Auch wenn die Gabe gepoolter TK in Notfallsituationen
erforderlich sein kann, sollten wenn mdglich daher auch nur HLA-kompatible,
leukozytendepletierte TK verwendet werden [7,29].

Besondere Vorbereitungen beziglich der Antikoagulation

Eine prophylaktische oder therapeutische Antikoagulation sollte nach Abwagung von Nutzen
und moglicher thrombembolischer bzw. Blutungskomplikationen durchgefiihrt werden. Eine
grundliche Blutungsanamnese ist bei der Identifikation von Risikopatienten fir Blutungen
hilfreicher als Labortests. Im Falle einer extrakorporalen Membranoxygenierung (ECMO)
wird, im Hinblick auf die dysfunktionalen Thrombozyten beim HPS, eine umfassende
hamatologische Beratung zur Einschatzung des Blutungsrisikos empfohlen [7,24].

Besondere Vorsichtsmaflinahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung

Bei Patienten mit bekannter Blutungsneigung sollte das Risiko einer schnellen
Hamatombildung beim Lagern, Transport oder bei der Mobilisierung bedacht werden.

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anasthetika

Keine Berichte hierzu.

Anasthesiologisches Vorgehen

Pramedikation: kann in Abwégung von individuellem Risiko und Nutzen erwogen werden. Bei
Patienten mit granulomatdser Colitis sollte diese ggf. intraventdse verabreicht werden, da
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orale Medikamente evtl. nicht ausreichend resorbiert werden [16]. Eine sedierende
Pramedikation sollte bei pulmonal kompromittierten Patienten vermieden werden.

Patientenlagerung: keine speziellen Empfehlungen. Eine sorgféltige Polsterung ist hilfreich,
um Hamatome bei gefahrdeten Patienten zu vermeiden.

Intravendser Zugang: keine speziellen Empfehlungen fur periphere Venenzugénge. Um v.a.
bei pulmonal kompromittierten Patienten einen akzidentellen Pneumothorax oder eine
Lungenverletzung zu vermeiden, wird fir die Anlage zentraler Venenkatheter in die V.
jugularis interna/externa oder die V. sublcavia ausdriicklich die Verwendung der
Sonographie empfohlen, um die korrekte intravasale Lage des Drahtes zu visualisieren.

Invasive Blutdruckmessung: erleichtert, v.a. bei pulmonal kompromittierten Patienten,
haufige arterielle Blutgasanalysen.

(Kontrollierte) Beatmung: fir Patienten mit HPS ist eine restriktive Ventilationsstérung
charakteristisch. Die Beatmung sollte lungenprotektiv mit entsprechend kleinen Tidal-
volumina erfolgen, um eine Baro- / Volutrauma zu vermeiden [14,17]. Eine Ein-Lungen-
Ventilation wahrend thoraxchirurgischer Eingriffe kann aufgrund rezidivierender Hypoxie-
phasen eine Herausforderung darstellen und eine intermittierende Zwei-Lungen-Beatmung
notig machen [16].

Anasthesie: sowohl eine TIVA wie auch eine balancierte Anasthesie unter Verwendung
volatiler Anasthetika kann sicher durchgefiihrt werden. Allein aufgrund des HPS existieren
keine bekannten absoluten oder relativen Kontraindikationen fur uUblicherweise in der
Anasthesie verwendete Medikamente. Es gibt kein spezielles Risiko fur eine maligne
Hyperthermie.

Lokal- / Regionalanasthesieverfahren konnen, wie oben beschrieben, durchgefiihrt werden.
Im Hinblick auf ein mdglicherweise erhdhtes Blutungsrisiko sollten diese Verfahren primar
bei pulmonal schwer kompromittieren Patienten erwogen werden, um deren Atem-
anstrengungen zu reduzieren [14]. Trotz einiger Berichte Uber die erfolgreiche Durchflihrung
bei HPS-Patienten sollten neuroaxiale Verfahren (spinal oder epidural) vermieden werden
bzw. bei Patienten mit positiver Blutungsanamnese aufgrund entsprechender Komplikationen
nur mit auBBerster Vorsicht durchgefihrt werden [2,19,21].

Besonderes oder zusatzliches Monitoring

Um das intraoperative Volumenmanagement zu optimieren, kann ein erweitertes
hamodynamisches Monitoring hilfreich sein. Dies gilt v.a. dann, wenn im Falle eines
signifikanten Blutverlustes eine differenzierte und umsichtige Gabe von Flussigkeit und
Transfusionsprodukten erforderlich ist. Eine Hypervolamie kann bei Patienten mit schwerer
pulmonaler Kompromittierung nachteilig sein [14].

Mdgliche Komplikationen

Schweres respiratorisches Versagen / Hypoxamie.

Lebensbedrohliche Blutungskomplikationen.
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Postoperative Versorgung

Die postoperative Versorgung sollte sich auf respiratorische Probleme im Rahmen einer
Lungenfibrose konzentrieren, die perioperativ zu Komplikationen filhren kénnen [14]. Die
respiratorische Funktion sollte im Rahmen eines ausreichend langen Aufenthalts im
Aufwachraum, einer IMC- oder Intensivstation Uberwacht werden. Erst dann ist eine
Verlegung auf die Normalstation oder Entlassung nach Hause akzeptabel.

Weiterhin sollten die Operationswunden sorgfaltig im Hinblick auf Blutungen und Hamatome
begutachtet werden.

Aufgrund des Stellenwerts und Einflusses auf die Atmung ist eine adaquate Analgesie eine
wichtige Herausforderung im anasthesiologischen Managements bei Patienten mit HPS.
Analgetika wie nicht-selektive nicht-steroidale Antiphlogistika (NSAR) sollten wegen
maoglicher Blutungskomplikationen vermieden werden [6,14,23,28]. In Abwagung von Risiken
(thrombembolische Ereignisse) und Nutzen (suffiziente Analgesie), kbnnen selektive COX-2-
Hemmer als Alternative erwogen werden [23]. Es gibt keine fur das HPS spezifischen
Kontraindikationen fir den Einsatz von Opioiden [23]. Ist die Lungenfunktion beeintréachtigt,
sollte man eine insuffiziente Spontanatmung mit moglicher respiratorischer Azidose
antizipieren [14].

Eine sorgfaltige dermatologische Einschatzung und forcierte Schutzmafinahmen fiur Haut
und Augen sind essenziell in der Phase vor und nach einer Transplantation, da eine
perioperative immunsuppressive Therapie und eine Hypopigmentation das Risiko fur
Plattenepithelkarzinome der Haut, Basalzellkarzinome und Melanome erhdhen [6,7,17,23].

Krankheitsassoziierte Notfalle und Auswirkungen auf Anésthesie und Erholung

Notfallsituationen: lebensbedrohliche Blutungskomplikationen, rezidivierende/akute Pneumo-
thoraces, akute Exacerbationen einer Lungenfibrose bis zum schweren respiratorischen
Versagen und Notwendigkeit einer veno-venosen ECMO (oft als Uberbriickung/Bridging-
Therapie bis zur Lungentransplantation) [7,24,26].

Differenzialdiagnosen: z.B. die idiopathische Lungenfibrose, unspezifische interstitielle

Pneumonien, Lungenfibrosen als Folge ein Vielzahl weiterer Ursachen, Chediak-Higashi-
Syndrom, Griscelli-Syndrom [6,27].

Ambulante Anasthesie

Angesichts des Risikos fur Blutungskomplikationen und pulmonale Komplikationen legen wir
ausdricklich nahe, Patienten mit HPS in Zentren mit Hamatologie/Hamostaseologie sowie
einer permanenten Verfuigbarkeit einer intensivmedizinischer Uberwachung zu versorgen.
Eine sorgfaltige Nachbeobachtung nach der Entlassung ist auch im Hinblick auf eine
verzogert auftretende Nachblutung ratsam [17].

Geburtshilfliche Anasthesie

Patientinnen mit HPS sind fruchtbar, weshalb Anésthesisten in der Geburtshilfe mit HPS-
Patientinnen zur Analgesie im Rahmen einer Geburt durchaus konfrontiert sein kénnen. Eine
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pulmonale Beteiligung tritt etwa im gebarfahigen Alter der Patientinnen auf und kann damit
Schwangerschaft und Geburt beeintrachtigen.

Daneben stellen v.a. Blutungskomplikationen das Hauptproblem wéhrend der Entbindung
dar. Trotz einiger Berichte zur erfolgreichen Durchfiihrung bei Schwangeren mit HPS sollten
die Spinal- und Epiduralanasthesie vermieden bzw. aufgrund mdéglicher Blutungskomplika-
tionen nur mit dul3erster Vorsicht durchgefihrt werden [2,19,21,25,27]. Die Anamnese sollte
sich daher auf fruhere Episoden von Nasenblutung, inadaquaten H&amatomen,
gastrointestinalen Blutungen, einer verlangerten Blutungszeit wahrend der Menstruation oder
wahrend Zahnextraktionen wie auch vermehrte postoperative oder postpartale
(Nach)Blutungen fokussieren [2,4]. Der Geburtsmodus muss individuell bestimmt werden
[27]. Viele Autoren empfehlen eine vaginale Entbindung, um Blutungskomplikationen zu
minimieren [2]. Diese kdnnen jedoch auch nach vaginaler Entbindung auftreten, wobei es
auch einen Fallbericht zu einer unauffalligen Kaiserschnittentbindung bei einer Frau mit HPS
gibt, die zuvor praventiv Thrombozyten erhalten hatte [19]. Diesbeziglich sollte die
Entscheidungsfindung und die praventive Gabe von z.B. Tranexamsaure, DDAVP oder TK in
Rucksprache mit Kollegen/-innen der Hamatologie/Hamostaseologie erfolgen, v.a. im
Hinblick auf haufig unauffallige Testresultate fiir z.B. Thrombozytenzahlen, Prothrombinzeit
und partielle Thromboplastinzeit bei HPS Patienten [2,4,25,27,29].

Bei Frauen mit HPS muss mit einem erhdhten Blutungsrisiko wahrend der Geburt gerechnet
werden. Daher wird die fruhzeitige Erstellung eines vordefinierten, interdisziplindren
Fahrplans empfohlen, um eine sichere und mit Bedacht durchgeflihrte perioperative
Versorgung Schwangerer mit HPS, vor allem in Notfallsituationen, leisten zu kénnen.

Zusammenfassend sollten Schwangere mit HPS in spezialisierten Zentren, einem
multidisziplindren Ansatz folgend Uberwacht werden. Eine wohllberlegtes peripartales
Management mit entsprechenden Entscheidungen ist im Zusammenhang mit dem seltenen
HPS unabdingbar. Ein multidisziplinares Team aus Geburtshelfern, Anasthesisten und
Hamatologen bzw. H&matostaseologen sollte einen individuellen, patientenspezifischen
Ansatz diskutieren, um eine optimale und maximal sichere peripartale Behandlung zu
gewabhrleisten [2].
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