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Handlungsempfehlung zur Anéasthesie bei

Mukolipidose Typ Il und Mukolipidose Typ Il

Erkrankung: Mukolipidose Il, Mukolipidose IlI
ICD 10: E77.0

Synonyme: [-Zellenkrankheit (Mukolipidose Typ Il), Pseudo-Hurler Dystrophie
(Mukolipidose Typ III)

Ubersicht: Die Pravalenz wird mit 0,3:100.000 geschatzt.

Mukolipidose Typ Il (ML 1l) und Mukolipidose Typ Il (ML IIl) sind als lyosomale Speicher-
krankheiten klassifizierte metabolische Erbkrankheiten. Diese autosomal rezessiven Erkran-
kungen sind mit den Mukopolysaccharidosen verwandt. Verursacht durch einen Defekt der N-
Acetylglukosamin-1-Phosphotransferase  kommt es aufgrund der zunehmenden Akku-
mulierung von Kohlenhydraten, Lipiden und Abbauprodukten in verschiedenen Geweben und
Organen zu charakteristischen Verformungen und Organinsuffizienzen. Der Ph&notyp &hnelt
dem des Morbus Hurler, wobei sich die ML Il friher manifestiert. Warum es im Rahmen der
ML Il zu einem glnstigeren Verlauf im Vergleich zur ML Il kommt, ist unklar. Wahrend die ML
Il h&ufig schon in einem Alter zwischen 5 und 8 Jahren todlich verlauft, zeigen ML llI-Patienten
eine groRe Variabilitat mit individuellem Uberleben bis in die vierte oder fiinfte Lebensdekade.

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 tberpriift
werden.

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



http://www.orpha.net/

Typische operative Eingriffe

Adenoidektomie, Tonsillektomie, Parazentese und Drainage, Gingivektomie (ML Il), Hernio-
tomie, Karpaltunnelsyndrom, PEG (perkutane endoskopische Gastrostomie)

Anasthesieverfahren

Mit Bezug auf die Allgemeinanasthesie bei Kindern mit ML Il sind hohe Komplikationsraten
berichtet worden. So entstand die Empfehlung, wenn irgendwie mdglich, alternative Methoden
umsichtig zu prifen.

Zur operativen Behandlung des Karpaltunnelsyndroms kdnnte sich die Regionalanasthesie
mittels axillarer Plexusanasthesie anbieten. Aufgrund der durch kutane Ablagerung metaboli-
scher Stoffwechselprodukte bedingten Gelenksteifigkeit konnte - wo verfligbar - ein Vorgehen
mit Ultraschall erfolgversprechender sein.

Ob die Sedierung in Kombination mit Analgetika fir weniger invasive Verfahren, wie z.B. der
Parazentese, vorteilhaft sein konnte, muss von Fall zu Fall individuell erwogen werden.

Notwendige erganzende Diagnostik (neben der Regelversorgung)

Atemweg/Lungenfunktion: Grobe Gesichtszlige. Kiefer und Hals kdénnen steif sein. Der Hals
kann zudem kurz sein. Das Zahnfleisch ist im Rahmen der ML Il Ublicherweise hypertrophiert,
die Zahne konnen leicht beschadigt werden. Die Zungenbasis, der Larynx und die Epiglottis
kénnen wie auch die Trachea verdickt sein. Rachen- und Gaumenmandeln kénnen vergrofert
sein. Thoraxdeformitaten, vermehrte Sekretionen und ein ineffektiver Hustenstol3 konnen zu
Infekten der Atemwege fihren. Haufig kommt es zur obstruktiven Schlafapnoe (OSA), die eine
Sauerstoffgabe oder gar die Anwendung einer CPAP-Maske erforderlich macht.

Gibt es eine OSA-Anamnese, so kann die Polysomnographie indiziert sein.

Kardiovaskular: selten wurden hypertrophe Kardiomyopathie, verdickte Herzklappen mit
Mitral- oder Aorteninsuffizienz, pulmonale Hypertonie, sowie verschlossene Koronararterien
beschrieben.

Kardiale Beurteilung inklusive Echokardiographie.

Verschiedenes: verschiedene Grade der mentalen und motorischen Entwicklungsverzoge-
rung. Der Patient kann an einer Hypakusis leiden. Kleinwuchs, Kornealtribung. Kyphoskoli-

ose, Gelenksteifigkeit, kutane Infiltration mit erschwertem IV-Zugang. Hepatosplenomegalie
mit Distension des Abdomens.

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements

Die direkte Laryngoskopie und tracheale Intubation kénnen erheblich erschwert sein, und mit
zunehmendem Alter des Patienten noch schwieriger werden. Es kann, auch unter Anwendung
eines oropharyngealen Atemwegs, schwierig sein, mit einer Maske den Atemweg offen zu
halten. Bei Morbus Hurler ist es teilweise schwierig oder gar unmdglich, eine Larynxmaske
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einzubringen. In Verbindung mit der ML Il ist das erfolgreiche Atemwegsmanagement mittels
assistierter Spontanatmung, Larynxmaske und fiberoptischer Laryngoskopie berichtet worden.

Ein sicheres Atemwegsmanagement setzt die Anwendung eines Algorithmus fur den
schwierigen Atemweg, ein erfahrenes Team sowie das Vorhandensein entsprechender Geréte
und Hilfsmittel voraus.

Unter anderem sind dabei verschiedene Beatmungsmasken fir Kinder, oro- und naso-
pharyngeale Atemwege, Larynxmasken verschiedener Grof3en sowie eine kleine Fiberoptik
vorzuhalten. Da die Trachealwand des Patienten verdickt sein kann, mag ein kleinerer Endo-
trachealtubus als vorhergesagt erforderlich sein. Antevertierte Nasenlocher sowie eine
Rachenmandelwucherung kénnen das nasale Einbringen eines Atemwegs, das sogar zu einer
Blutung fuhren kann, unmdglich machen. Die Erfahrung des Autors ist, dass vor der Einleitung
einer Narkose ein IV-Zugang platziert und gut gesichert werden sollte.

Besondere Vorbereitungen fir Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten

Keine berichtet.

Besondere Vorbereitungen bezlglich der Antikoagulation

Keine berichtet.

Besondere Vorsichtsmalinahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung

Aufgrund der Gelenksteifigkeit miissen Patienten vorsichtig sowie gepolstert gelagert werden.
Bei Kindern mit ML Il sind instabile Atlantoaxialgelenke mit atlantoaxialer Dislokation und
nachfolgender Verletzung des Ruckenmarks beschrieben worden. Aus diesem Grund kénnte
die vorsichtige Lagerung der Halswirbelsaule wahrend dem Atemwegsmanagement und der
Operation empfohlen werden.

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anasthetika

Keine berichtet.

Anasthesiologisches Vorgehen

Die sedierende Pramedikation ist relativ kontraindiziert bei Patienten mit Atemwegs-
erkrankungen, so vor allem bei OSA und/oder chronischer respiratorischer Insuffizienz; beides
tritt bei Kindern mit ML h&ufig auf.

Der IV-Zugang kann bei ML-Kindern aufgrund kutaner Ablagerungen von Stoffwechsel-
produkten erheblich erschwert sein. Aus diesem Grund wird bei der inhalativen Einleitung einer
Allgemeinanasthesie ohne vorherige Anlage eines IV-Zugangs empfohlen, Gerate zur
Schaffung eines intraossaren Zugangs bereitzustellen.
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Antimuskarinika: Zusatzliche Sekretionen kénnten bei Kindern mit erheblich eingeschrankter
respiratorischer Funktion und/oder Atemwegserkrankungen das Risiko respiratorischer
Komplikationen erhéhen. So kdnnte die Anwendung von Atropin oder Glycopyrronium bei
diesen Kindern vorteilhaft sein, insbesondere wenn sie sich einer Untersuchung der Atemwege
oder einem oropharyngealen Eingriff unterziehen, oder fiberoptisch intubiert werden mussen.
Gerade wenn eine Sedierung mit Ketamin in Betracht gezogen wird, wird die
speichelhnemmende Wirkung der Antimuskarinika geschatzt.

Atemwegsmanagement: die Aufrechterhaltung einer Spontanatmung nach inhalativer
Einleitung oder fraktionierter Gabe eines Anasthetikums (z.B. Propofol) mit intermittierender
Uberprifung der Moglichkeit einer kontrollierten Beatmung scheint ein giiltiger Ansatz zu sein.
Kommt es unter der Einleitung zur partiellen Verlegung des Atemwegs ermoglicht der
frlhzeitige Einsatz eines CPAP die Narkosevertiefung mit gleichzeitiger Beibehaltung der
Spontanatmung. Antevertierte kleine Nasenlocher und eine Hyperplasie der Rachenmandel
kénnen das Einbringen eines nasalen Atemwegs unméglich machen; es kann auch zu einer
Blutung kommen. So ist im Falle einer pharyngealen Obstruktion die Anwendung eines oral
eingebrachten Atemwegs ggf. die bessere Wahl.

Ist die kontrollierte Beutelbeatmung suffizient und eine tracheale Intubation erforderlich, kbnnte
die Anwendung eines kurzwirksamen Muskelrelaxans die Laryngoskopiebedingungen
optimieren. Ist die konventionelle Laryngoskopie nicht erfolgreich, kann eine fiberoptische
Intubation durch eine Larynxmaske erfolgen.

Besonderes oder zusatzliches Monitoring

Kinder mit schwierigen Atemwegen oder eingeschrankter Atemfunktion neigen sogar unter
moderater Sedierung und weniger invasiven Eingriffen zu respiratorischen Komplikationen.
Aus diesem Grund ist ein vollstdndiges Monitoring erforderlich; die end-tidale Kapnographie
sollte unmittelbar verfiigbar sein.

Mdgliche Komplikationen

Schwieriges Atemwegsmanagement. Ateminsuffizienz aufgrund chronischer Lungenkrank-
heit.

Postoperative Versorgung

Patienten mit chronischer Atemwegsobstruktion oder OSA sollten postoperativ engmaschig
Uberwacht werden. Aufgrund von Schluckstérungen kdnnen sogar kleinere Blutungskompli-
kationen nach oralen oder pharyngealen Eingriffen eine schwere Ateminsuffizienz nach sich
ziehen.

Wo die postoperative Beatmung erforderlich ist, sollte eine friihzeitige Extubation angestrebt
werden, um beatmungsassoziierte Komplikationen zu minimieren.
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Krankheitsassoziierte Notféalle und Auswirkungen auf Anésthesie und Erholung

Keine berichtet.

Ambulante Anasthesie

Aufgrund des hohen Risikos postoperativer respiratorischer Komplikationen kann die
ambulante Chirurgie nicht empfohlen werden; dies gilt umso mehr, wenn der Eingriff den
Atemweg betrifft oder die Trachea intubiert wird.

Geburtshilfliche Anasthesie

Nicht berichtet.
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