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Handlungsempfehlung zur Anästhesie bei  

Muskeldystrophie Duchenne  

Erkrankung:  Muskeldystrophie Duchenne 

ICD 10:  G71.2 

Synonyme:  Dystrophinopathie 

Übersicht:  Die Muskeldystrophie Duchenne (DMD) ist die häufigste und schwerste Form 
der Muskeldystrophien mit einer Inzidenz von 1 auf 3000 männliche Neugeborene; Die 
zugrunde liegende Mutation betrifft das Dystrophin-Gen auf dem Chromosome Xp21. Neu-
mutationen sind relative häufig, so dass in 30% der Fälle keine familiäre Anamnese besteht: 
in diesen Fällen wird die Diagnose im Median erst zwischen dem 3. und 5. Lebensjahr ge-
stellt. Weibliche Personen können als Konduktorinnen der Mutation muskuläre und kardiale 
Pathologien aufweisen.  Die Mutation führt zu einem Verlust an Dystrophin, einem wichtigen 
sarkolemmnalen Strukturprotein der Muskelzelle. Der klinische Verlauf der Erkrankung ist 
schwerwiegend und eine kausale Therapie ist nicht bekannt. Eine Dauertherapie mit Cortico-
steroiden ist aber bei einigen Patienten in der Lage, den Krankheitsverlauf zu verlangsamen. 
Die Erkrankung ist durch eine fortschreitende Muskelschwäche gekennzeichnet, welche 
bereits im Kindesalter beginnt. Die Reorganisation der Skelettmuskulatur mit Fetteinlagerun-
gen und fibrotischem Umbau führt zu einem Verlust der Gehfähigkeit um das 10. Lebensjahr. 
Viele der Patienten müssen sich korrektiven orthopädischen Operationen unterziehen. Dabei 
handelt es sich im Anfangsstadium der Erkrankung um die Korrektur von Fußdeformitäten 
und später um die Korrektur von Skoliosen, um die Lebensqualität zu verbessern. Aus Sicht 
der Anästhesie besteht die größte Gefahr im Auftreten von Rhabdomyolysen und schweren 
Hyperkaliämien durch den Einsatz von depolarisierenden Muskelrelaxantien und volatilen 
Anästhetika. 

 
 

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 könnte falsch sein; wo Zweifel bestehen, sollte sie nochmals überprüft  
werden.  

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

http://www.orpha.net/
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Typische operative Eingriffe 

Muskelbiopsien; Orthopädische Operationen, Sehnenverlängerungen, Sehnenverlagerun-
gen, Korrektur von Skoliosen. 

 

Anästhesieverfahren 

Es gibt keine klare Evidenz für oder gegen ein bestimmtes Anästhesieverfahren; weder für 
noch gegen Allgemein- oder Regionalanästhesie. 

Regional- und Lokalanästhesie können durchgeführt werden. Es gibt Fallberichte komplika-
tionsloser Epidural-, Spinal- und Kaudalanästhesien.  

Succinylcholin und volatile Anästhetika sollten unbedingt vermieden werden. Es besteht die 
Gefahr eines hyperkaliämischen Herzstillstandes oder einer schweren Rhabdomyolyse. Die 
Allgemeinanästhesie sollte als totale intravenöse Anästhesie durchgeführt werden. Allerdings 
halten einige Autoren unter bestimmten Umständen (schwierige Venenpunktion) eine kurz-
zeitige Gabe volatiler Anästhetika für möglich, solange der Anästhesist auf die Therapie 
einer Rhabdomyolyse vorbereitet ist.  

Es besteht kein erhöhtes Risiko einer malignen Hyperthermie.  

Lachgas kann verwendet werden, solange keine manifeste Herzinsuffizienz besteht.  

Bei jungen Patienten im Anfangsstadium der Erkrankung (keine Herzbeteiligung, Gehfähig-
keit) besteht keine Kontraindikation zur Durchführung einer Analgosedierung. Bei älteren 
Patienten im fortgeschrittenen Stadium der Erkrankung (kardiopulmonale Einschränkungen, 
Beteiligung der Pharynxmuskulatur, Verlust der Gehfähigkeit) sollte eine (Analgo-)Sedierung 
nur nach Abwägen der individuellen Risiken, v.a. im Hinblick auf respiratorische Insuffizienz 
und Aspirationsrisiko, durchgeführt werden. 

 

Notwendige ergänzende Diagnostik (neben der Regelversorgung) 

DMD ist eine progressive Muskeldystrophie. Patienten im Anfangsstadium haben keine 
relevanten Beeinträchtigungen anderer Organsysteme außer der Schwäche der Skelett-
muskulatur. Patienten im fortgeschrittenen Erkrankungsstadium zeigen eine schwere Beteili-
gung von Herz und Lunge. Deshalb ist mit zunehmender Krankheitsdauer die Evaluation der 
Herz- und Lungenfunktion notwendig. 

Zur Evaluation einer möglichen Kardiomyopathie sollten sowohl ein Elektrokardiogramm also 
auch eine Echokardiographie durchgeführt werden.  

Eine Lungenfunktionsprüfung inklusive eine Blutgasanalyse sollten zur Beurteilung der 
pulmonalen Beeinträchtigung durchgeführt werden. Beachte jedoch, dass die präoperative 
Lungenfunktion keine verlässliche Aussage zu postoperativen Komplikationen erlaubt. 

Normalerweise ist die Kreatinkinase im Blut massiv erhöht (und kann so auch als Screening-
Instrument verwendet werden), allerdings besteht kein Zusammenhang mit der Schwere der 
Erkrankung. Die Bestimmung der Kreatinkinase präoperativ ist eventuell sinnvoll, um im 
Falle perioperativer Komplikationen einen Ausgangswert zu haben. Im fortgeschrittenen 
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Erkrankungsstadium (rollstuhlpflichtige Patienten) ist die Kreatinkinase sogar häufig unauf-
fällig.  

Im Falle von bestehender Muskelschwäche und geplanter Regionalanästhesie ist eine 
neurologische Statuserhebung aus medikolegaler Sicht hilfreich. 

 

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements 

Eigene retrospektive Untersuchungen zeigten 8 schwierige Intubationen bei 219 Patienten 
(bei problemloser Maskenbeatmung). Mit dem Auftreten eines schwierigen Atemweges muss 
also gerechnet werden. Häufig findet sich eine Makroglossie. 

Patienten im fortgeschrittenen Erkrankungsstadium haben eine Schwäche der oropharyn-
gealen Muskulatur, welche mit Schluckstörungen und einem erhöhten Aspirationsrisiko 
einhergeht. 

 

Besondere Vorbereitungen für Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten 

Bei großen chirurgischen Eingriffen kann es zu einem erhöhten Bedarf an Blutprodukten und 
Gerinnungsbestandteilen kommen.  

Es gibt Anhalt für Thrombozytenfunktionsstörungen, Störung von plasmatischer Gerinnung 
und Fibrinolyse, sowie eingeschränkter Gefäßkontraktion. Dies kann klinische Bedeutung 
erlangen. Eine kleine Untersuchung zeigte einen erhöhten intraoperativen Blutverlust bei 
Skolioseoperationen bei Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen (Osteoporose?) vor 
allem bei DMD-Patienten, verglichen mit idiopathischen Skoliosen. 

 

Besondere Vorbereitungen bezüglich der Antikoagulation 

Es existiert keine Evidenz für besondere Vorgehensweisen bei der Antikoagulation. Aller-
dings könnte die eingeschränkte Mobilität im fortgeschrittenen Erkrankungsstadium einen 
Risikofaktor für Thrombosen darstellen. 

 

Besondere Vorsichtsmaßnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung 

Nicht berichtet. 

 

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anästhetika 

Nicht berichtet. Substitution von Kortikosteroiden bei Dauermedikation. 

 

Anästhesiologisches Vorgehen 
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Die Verwendung von Succinylcholin und volatilen Anästhetika sollte unbedingt vermieden 
werden, wegen einem erhöhten Risiko von hyperkaliämischen Herzstillständen und Rhabdo-
myolysen.  

Beim Vorliegen einer Kardiomyopathie soll Lachgas wegen seiner kardiodepressiven Effekte 
nicht verwendet werden.   

Opioide, Propofol, Dexmedetomidin, Ketamin und Lokalanästhetika können sicher verwendet 
werden. Möglicherweise sind höhere Dosierungen von Propofol und Opioiden notwendig. 

Nicht depolarisierende Muskelrelaxantien können sicher verwendet werden, zeigen aber 
deutliche Unterschiede in ihrem Wirkungsverlauf. Der Beginn und die Dauer der neuro-
muskulären Blockade können verzögert, respektive verlängert sein. Diese Effekte verstärken 
sich mit Fortschreiten der Erkrankung und sind bei Rocuronium stärker ausgeprägt als bei 
Mivacurium. 

Eine sichere Reversierung von Rocuronium mit Sugammadex ist möglich. Auch eine 
Antagonisierung der neuromuskulären Blockade mit Pyridostigmin oder Neostigmin scheint 
problemlos möglich. Im Zweifel sollte der Patient jedoch bis zum definitiven Abklingen der 
neuromuskulären Blockade nachbeatmet werden.  

Es existiert ein Fallbericht einer erhöhten Toxizität von Paracetamol in DMD Patienten. 

Eine rein prophylaktische postoperative Beatmung ist nicht notwendig, wenn eine konse-
quente Relaxometrie durchgeführt wurde. 

 

Besonderes oder zusätzliches Monitoring 

Bei der Verwendung von Muskelrelaxantien ist unbedingt eine geeichte Relaxometrie 
durchzuführen. 

Die Körpertemperatur soll zur Vermeidung von Shivering (mit erhöhtem Sauerstoffbedarf als 
Folge) überwacht werden. 

Im Falle von großen chirurgischen Eingriffen, großen Volumenverschiebungen oder fortge-
schrittenem Krankheitsstadium sind die Durchführung einer invasiven Blutdruckmessung und 
die Anlage eines zentralen Venenkatheters empfohlen. Im Falle einer bestehenden Kardio-
myopathie kann die Durchführung der transösophagealen Echokardiographie hilfreich sein. 

 

Mögliche Komplikationen 

DMD Patienten haben ein erhöhtes Risiko für hyperkaliämische Herzstillstände 
(Succinylcholin) und Rhabdomyolysen (volatile Anästhetika). 

Sedierende Medikamente (Benzodiazepine) können zur Ateminsuffizienz führen. 

Muskelrelaxantien sind in ihrer Wirkung bis um den Faktor 4 verlängert. Dieser Effekt ist 
abhängig vom Erkrankungsstadium. 

DMD Patienten haben ein erhöhtes Risiko von Herz- und Ateminsuffizienz. 
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Postoperative Versorgung 

Eine intensivmedizinische Betreuung und das allgemeine Ausmaß der postoperativen 
Überwachung sind abhängig vom chirurgischen Eingriff und dem präoperativen Zustand des 
Patienten.  

Vermeide längere Immobilisation, da die entstehende Muskelatrophie zur Verschlechterung 
der Erkrankung führen kann. 

Im Falle einer notwendigen postoperativen Beatmung ist ein schnelles Weaning (auch unter 
Verwendung nicht-invasiver Beatmungsstrategien) unbedingt anzustreben. 

 

Krankheitsassoziierte Notfälle und Auswirkungen auf Anästhesie und Erholung 

Wie oben ausgeführt. 

 

Ambulante Anästhesie 

Ambulante Anästhesien sollten (unter Beachtung der allgemeinen Regeln) wenn überhaupt 
nur bei Patienten im frühen Erkrankungsstadium (ohne kardiopulmonale Beeinträchtigungen) 
und risikoarmen Eingriffen durchgeführt werden. 

 

Geburtshilfliche Anästhesie 

Frauen mit DMD sind eine wahre Rarität, bei zusätzlicher spontaner Mutation und dem 
Status einer Konduktorin. 
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