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orphananesthesia
Handlungsempfehlung zur Anästhesie bei  

Systemische Mastozytose  

Erkrankung:  Systemische Mastozytose (SM) 

ICD 10:  C96.2 

Synonyme:  - 

Übersicht:   

a) Definition und Unterformen 

Die systemische Mastozytose (SM) entsteht durch eine klonale Vermehrung abnormer, 
aberranter Mastzellen in verschiedenen Organen und Geweben mit oder ohne Hautbeteiligung 
[36,46]. Sie ist durch Symptome gekennzeichnet, die auf eine übermäßige Freisetzung 
zahlreicher zellulärer Mediatoren bzw. auf eine Mastzellen-assoziierte Organdysfunktion oder 
-überaktivität zurückzuführen sind. Die Krankheit zeichnet sich durch eine übermäßige Anzahl 
und Aktivität von Mastzellen aus, was zu einem sehr variablen Krankheitsphänotyp führen 
kann [39]. Eine akute Freisetzung von Mastzellmediatoren, die zu einer Anaphylaxie führt, ist 
(v.a. während einer Anästhesie) eine plötzliche und lebensbedrohliche Manifestation der SM. 
Darüber hinaus führt die SM zu einer Organinfiltration mit akuter und chronischer Freisetzung 
von Mastzellmediatoren, was eine entsprechende klinische Manifestation zur Folge haben 
kann [17]. 

Seit 2016 gilt die SM nicht mehr als Untergruppe der myeloproliferativen Neoplasien, sondern 
stellt eine eigene Kategorie gemäß WHO-Klassifikation dar, die wiederum fünf Subtypen der 
SM unterscheidet: indolente SM (ISM), schwelende SM (SSM), aggressive SM (ASM), SM mit 
einem assoziierten hämatologischen Neoplasma (SM-AHN) und die Mastzellleukämie (MCL). 
ASM, SM-AHN und MCL werden als fortgeschrittene SM zusammengefasst. Eine Neigung zu 
allergischen Reaktionen wird bei Patienten mit indolenten Subtypen häufiger beobachtet als 
bei fortgeschrittenen SM. Dies unterstreicht die Bedeutung einer korrekten Erstdiagnose und 
Klassifizierung. Für detaillierte Informationen zu den einzelnen Subtypen verweisen wir auf die 
spezifische Literatur [1,33,39]. 

Neben der systemischen Form ist die kutane Form oder kutane Mastozytose (KM) auf die Haut 
beschränkt und stellt die häufigste Form (90 %) der Mastozytose dar. 

b) Pathophysiologie 

Ursächlich für die Symptome der SM ist eine Hyperaktivität von Mastzellen mit konsekutiv 
exzessiver Freisetzung von Histamin, Heparin, Tryptase, sauren Hydrolasen, Leukotrienen, 
Prostaglandinen, plättchenaktivierendem Faktor, Interleukinen und Tumornekrosefaktor [39]. 
Bei der ISM sind die Symptome (z.B. Flush, allergische und anaphylaktische Reaktionen) in 
der Regel auf die Freisetzung von Mastzellmediatoren zurückzuführen. Bei fortgeschrittener 
SM sind die klinischen Merkmale hingegen eher das Resultat einer Mastzellinfiltration mit 
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konsekutiver Organdysfunktion (z.B. Zytopenie, Leberdysfunktion, Splenomegalie, 
Malabsorption), als Folge einer Freisetzung von Mastzellmediatoren selbst. 

Ätiologisch weisen die meisten SM-Patienten eine aktivierende, funktionssteigernde Mutation 
in einem Transmembran-Tyrosinkinase-Rezeptor für den Stammzellfaktor (KIT) in 
neoplastischen Mastzellen auf. Mehr als 80 % weisen eine KIT-D816V-Mutation auf, die eine 
unkontrollierte Proliferation und Migration von Mastzellen sowie deren Unsterblichkeit fördert. 
Insbesondere bei fortgeschrittener SM können weitere somatische Mutationen prognostische 
Bedeutung haben [23]. 

c) Trigger 

Folgende perioperative Auslöser können für das Anästhesieteam relevant sein: 

Psychologische Faktoren:  psychologischer / emotionaler Stress, Angst, Schlafentzug [14], 

Temperaturveränderungen:  Hypo- oder Hyperthermie [14], 

Mechanische Faktoren:  mechanische (Haut)Reizung, die Verwendung von Tourniquets, 
    Traumata oder die Operation selbst (z. B. im Magen-Darm-Trakt, 
    da dort viele Mastzellen vorkommen) [14,17], 

Pharmakologische Faktoren: histaminfreisetzende Benzylisochinoline (z. B. Atracurium, 
    Mivacurium) und Nefopam werden nicht empfohlen; außerdem 
    sollte eine rasche intravenöse Verabreichung von   
    histaminfreisetzenden Medikamenten nach Möglichkeit  
    vermieden werden [14], 

Sonstiges:    Schmerzen, Infektionen [14]. 

Eine Mastzellaktivierung kann auch spontan und ohne offensichtlichen Auslöser auftreten. Den 
Patienten sollte daher ein Notfallset mit Epinephrin-Pen zur Selbstverabreichung zur 
Verfügung gestellt werden, der im Falle einer Anaphylaxie verwendet werden kann. Außerdem 
sollte ein Bewusstsein dafür geschaffen werden, dass es jederzeit zu akuten Exazerbationen 
der Erkrankung kommen kann [14,39]. 

d) Epidemiologie (Prävalenz, Alters- und Geschlechtsverteilung, Vererbung) 

Es gibt keine genauen Daten zu Inzidenz oder Prävalenz der SM. Da die Erkrankung selten 
und ihre Diagnose schwierig ist, werden Inzidenz und Prävalenz der SM vermutlich 
unterschätzt. Die Inzidenz der fortgeschrittenen SM ist deutlich niedriger als die der ISM. 

Je nach Region und Bevölkerung wird die Prävalenz auf 13:100.000 bis 1:364.000 geschätzt, 
während die weltweite Inzidenz mit etwa 1:150.000 angegeben wird. Die Prävalenz in Europa 
wird auf 1:7.700 bis 1:10.400 geschätzt [34]. Für Deutschland mit 82 Millionen Einwohnern 
wird eine Prävalenz von mindestens 380 fortgeschrittenen SM-Fällen geschätzt 
[9,13,15,16,20,34,40,45,46]. 

Die SM betrifft bevorzugt Kaukasier, wobei die Geschlechterverteilung ungefähr gleich ist [7, 
34]. 

Bei Kindern treten 80 % der Fälle im ersten Lebensjahr auf, wobei sich die Mehrzahl auf die 
Haut beschränkt. Die Symptomatik bessert in der Regel bis zur Adoleszenz oder verschwindet 
vollständig. Entwickelt sich die Mastozytose jedoch erst im Erwachsenenalter, treten häufiger 
systemische Formen der Krankheit auf. Die einzelnen Pathologien bestehen dabei in der 
Regel fort. Bei Erwachsenen beschränken sich weniger als 5 % der Fälle allein auf die Haut. 
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Bei 80 % der Patienten ist die Haut (meist als Urticaria pigmentosa) hingegen chronisch von 
ISM betroffen, der häufigsten Form im Erwachsenenalter [45]. 

e) Klinische Zeichen und Symptome 

Das klinische Spektrum der SM ist heterogen und reicht vom milden Verlauf mit fast normaler 
Lebenserwartung bei der ISM bis hin zu einer schlechten Prognose bei fortgeschrittener SM 
mit lebensbedrohlichem Organbefall. Es können verschiedene Organe betroffen sein, wobei 
Grad und Ausmaß des Befalls verschiedener Organe bei jedem einzelnen Patienten variieren, 
jedoch auch bis hin zu Multiorganfunktionsstörungen, verkürztem Überleben und Tod bei 
fortgeschrittener SM reichen können [36,48]. Die folgende Übersicht ist in ggf. betroffene 
Organe gegliedert und fasst die entsprechenden klinischen Symptome zusammen 
[9,25,28,36,39,41,45]: 

Haut:     Juckreiz, Hautrötung, Nesselsucht, Angioödem 

 

Gastrointestinaltrakt:   Übelkeit, Blähungen, Sodbrennen, Erbrechen, Durchfall,  
    Bauchkrämpfe, epigastrische Beschwerden, gastroduodenale 
    Ulcera, Aszites, Splenomegalie, Hepatomegalie, Malabsorption, 
    Gewichtsverlust 

Herz / Kreislaufsystem: Kollaps, Synkope, Schwindel, Palpitationen, AP-Beschwerden 

Lunge:    Dyspnoe, Giemen, Bronchospasmus, bei Säuglingen:  
    paroxysmale Apnoen und Zyanose 

ZNS:    Dysfunktion von Gedächtnis / Kognition, Depression,  
    Kopfschmerzen, Schlafstörungen, Angstzustände,   
    Stimmungsschwankungen; Kinder: aggressives Verhalten 

Muskel- / Skelettsystem: reduzierter Allgemeinzustand, Schwäche, Müdigkeit, Arthralgien, 
    Myalgien, Osteopenie, Osteoporose, Rückenschmerzen,  
    Knochenschmerzen 

Immunsystem:  Lymphadenopathie, Splenomegalie, episodische anaphylaktoide 
    Anfälle) 

Weitere Symptome:   Schweißausbrüche, Schüttelfrost, Rhinorrhöe 

f) Diagnose 

Für die Diagnose einer SM müssen mindestens ein Haupt- und ein Nebenkriterium oder mehr 
als drei Nebenkriterien erfüllt sein. Hauptkriterium ist der mikroskopische Nachweis von 
multifokalen, dichten Mastzellinfiltraten (≥15 Mastzellen in Aggregaten) im Knochenmark (KM) 
und / oder anderen extrakutanen Geweben.  

Zusätzlich gibt es gibt vier Nebenkriterien:  

a) >25 % der Mastzellen (in der Biopsie von KM oder anderen extrakutanen Organen) im 
Infiltrat sind spindelförmig oder haben eine atypische Morphologie oder (von allen Mastzellen 
im Knochenmarkaspirat) sind >25 % unreif / atypisch,  

b) Nachweis einer aktivierenden Punktmutation des Codon 816 von KIT im KM, Blut oder 
einem anderen extrakutanen Organ,  
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c) Mastzellen in KM, Blut oder einem anderen extrakutanen Organ exprimieren zusätzlich zu 
den normalen Mastzellmarkern CD25 mit / ohne CD2,  

d) Gesamttryptase im Serum liegt dauerhaft >20 ng/ml (es sei denn, es liegt ein assoziiertes 
myeloisches Neoplasma vor – in diesem Fall gilt dieser Parameter nicht) [36]. 

g) Therapie 

Bislang ist die SM nicht heilbar. Die Behandlung ist sehr individuell und variiert (insbesondere 
bei indolenten Subtypen) zwischen Beobachtung und kontinuierlicher Überwachung (im 
Hinblick auf abnormale Blutwerte, Endorganschäden und Fortschreiten der Krankheit), 
Symptommanagement (z. B. Juckreiz, Durchfall, Erbrechen), supportiver (z.B. Transfusion 
oder Osteoporosebehandlung) und zytoreduktiver Therapie (z.B. Cladribin, Hydroxyharnstoff) 
zur Mastzellentfernung bei fortgeschrittener oder therapieresistenter Erkrankung [36,39]. Die 
fortgeschrittene SM kann mit Tyrosinkinaseinhibitoren (z.B. Midostaurin, Avapritinib) 
behandelt werden. Eignen sich Patienten mit aggressiver Erkrankung oder MCL für eine 
allogene Stammzelltransplantation, sollte diese in Betracht gezogen werden [36,39]. 

Sowohl Patienten mit SM wie auch deren medizinisches Umfeld sollten sich über jederzeit 
plötzliche auftretende Trigger einer Exazerbation der Erkrankung im Klaren sein. Sie sollten 
gemeinsam Strategien finden, um eine übermäßige Mastzellenaktivierung und 
Mediatorfreisetzung künftig zu vermeiden [39]. Die Akutbehandlung der Mastzelldegranulation 
sollte gemäß aktueller Leitlinie zur Behandlung der Anaphylaxie erfolgen [32]. 

h) Prognose 

Die Prognose der SM ist individuell sehr unterschiedlich und hängt vom Ausmaß der 
systemischen Beteiligung und des Organversagens ab. Nach Erstdiagnose liegt die mediane 
Überlebenszeit bei aggressiven Formen in der Regel zwischen einigen Monaten und mehreren 
Jahren. Die MCL zeigt unter allen Subtypen die höchste Sterblichkeit. Bei indolenten Formen 
kann die Lebenserwartung hingegen sogar normal sein [31,35,39]. Zur besseren 
Prognoseeinschätzung werden auch Scoring-Systeme eingesetzt [24,35]. 

 
 

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.orphananesthesia.eu/
http://www.orpha.net/


www.orphananesthesia.eu 5 

Notfall-Informationen 

 

A 

ATEMWEG /  
ANÄSTHESIE-
VERFAHREN 

keine speziellen Anomalien des Atemwegs – unabhängig 
vom Anästhesieverfahren: maximale Stressreduktion 
anstreben (um Mastzelldegranulation zu vermeiden) – 
erwäge periphere RA als mögliche Alternative (theoretisch 
der AA überlegen, da weniger Medikamente nötig) – 
perioperativ sollte permanente Bereitschaft zur 
notfallmäßigen Atemwegssicherung sichergestellt sein  

B 
BLUTPRODUKTE /  
GERINNUNG 

bedenke Notwendigkeit wiederholter Transfusionen wegen 
möglicher Anämie durch Beteiligung des Knochenmarks (z.B. 
Thrombozytopenie) und evaluiere das perioperative 
Blutungsrisiko  

C 
KREISLAUF / 

HÄMODYNAMIK 

neben verschiedensten (individuellen) Triggern, kann 
während der Anästhesie / OP jederzeit auch eine spontane 
Flush-Symptomatik, ein Bronchospasmus bis hin zur 
Anaphylaxie mit Kreislaufstillstand eintreten – bedenke auch 
Möglichkeit verzögerter Reaktionen – Akuttherapie gemäß 
Leitlinien zur Anaphylaxie – erwäge IBP  

D MEDIKAMENTE 

kein Risiko für MH – erwäge prophylaktische Antimediator-
Therapie 1h vor Anästhesiebeginn (H1/H2-Blocker, Steroide) 
und eine adäquate Prämedikation (z.B. Benzodiazepine) – 
Fortführung der patienteneigenen antiallergischen 
Hausmedikation nach Plan – vermeide Medikamente, die 
Histamin freisetzen (z.B. Atracurium, Succinylcholin, 
Mivacurium, Morphin, Thiopental) und Neostigmin – 
vermutlich sicher: Fentanyl, Sufentanil, Remifentanil, 
Propofol, Ketamin, Rocuronium, cis-Atracurium, Vecuronium 
– stelle sicher, dass perioperativ Ephedrin, Antihistaminika, 
Bronchodilatatoren und Infusionslösung verfügbar ist  

E EQUIPMENT 

Anamnese: bekannte Trigger? – antizipiere (und vermeide) 
perioperativ potenzielle Trigger (z.B. psychischer Stress, 
Angst, Schlafmangel, Hypo- / Hyperthermie, mechanische 
(Haut)Reize, Tourniquets, Traumata, die OP selbst (v.a. 
gastrointestinale OPs / Interventionen), Schmerz, Infektionen 
– aber: eine Mastzellaktivierung kann auch jederzeit ohne 
einen offensichtlichen Trigger auftreten!  
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Typische operative Eingriffe 

Das Ausmaß der Degranulation kann je nach Art des Reizes variieren. Daneben ist 
perioperativ eine spontane Anaphylaxie ohne ersichtlichen Trigger jederzeit möglich [9]. 

Jede medizinische / interventionelle / chirurgische Therapie (v.a. mit Einsatz 
pharmakologischer Wirkstoffe) kann eine akute Degranulation und breitem Spektrum an 
Symptomen auslösen. 

Typische chirurgische Eingriffe: Biopsien in verschiedenen Geweben und Organen (v.a. Haut 
und KM zum Nachweis von Mastzellinfiltration sowie zur Diagnose), (pathologische) Frakturen 
aufgrund von Mastzellinfiltration des KM, Osteoporose und / oder Langzeitsteroidtherapie. 

Chirurgische Eingriffe mit erhöhtem Risiko für Mastzelldegranulation, mediatorbedingte 
Symptome und Anaphylaxie: nahezu alle chirurgischen Eingriffe sowie diagnostische 
Verfahren mit intravenöser Verabreichung von Kontrastmittel, größere und v.a. 
gastrointestinale Eingriffe (da diese Organe bereits physiologisch eine hohe Anzahl von 
Mastzellen enthalten) [14,21]. 

 

Anästhesieverfahren 

Die Anästhesie (wie auch die Chirurgie) birgt viele nicht-pharmakologische Stressoren (z. B. 
Schmerzen, Medikamente, OP-Trauma, extreme Temperaturschwankungen), die eine 
unkontrollierte Mastzelldegranulation und Überempfindlichkeitsreaktion bis hin zum 
kardiovaskulären Kollaps auslösen können. Zur Vermeidung dieser Trigger, sollte das 
perioperative Management daher sehr sorgfältig und unter Einbeziehung aller beteiligten 
Disziplinen organisiert werden [16,18,22]. Die individuelle Anamnese des Patienten kann 
helfen, solche individuell relevanten Stressoren zu identifizieren. 

Eine allgemeine Empfehlung für das ideale Anästhesieverfahren bei SM kann nicht gegeben 
werden, da es an entsprechenden Daten mangelt. Die Prävalenz für eine Anaphylaxie wurde 
bei erwachsenen SM-Patienten mit 22-49 % und bei Kindern mit 6-9 % angegeben [6,31]. In 
18-25 % der Fälle wurden Medikamente als Auslöser für eine Anaphylaxie bei SM vermutet. 
Hymenopterengift gilt jedoch als häufigster Auslöser [6]. Bei erwachsenen Patienten mit SM 
treten Anaphylaxien während der Anästhesie in etwa 0,4 % auf. In der Allgemeinbevölkerung 
wird die Gesamtinzidenz von Anaphylaxien / anaphylaktoiden Reaktionen während der 
Anästhesie im Vergleich dazu mit 0,04-0,03 % angegeben [31]. Mediatorbedingte Symptome 
treten bei erwachsenen SM-Patienten mit ca. 2 % etwas häufiger auf [31]. 

Bei Kindern treten Anaphylaxien und mediatorbedingte Symptome in 2 % bzw. 4 % der Fälle 
auf. Größere chirurgische Eingriffe, frühere Anaphylaxien in der Anamnese und eine 
Vollnarkose erhöhen das Risiko. Werden ca. eine Stunde vor Anästhesiebeginn prophylaktisch 
Medikamente zur Vermeidung einer Mastzelldegranulation verabreicht (H1/H2-
Antihistaminika, Benzodiazepine), scheint dies das Risiko reduzieren zu können [31]. 

Periphere Regionalanästhesieverfahren scheinen eine sichere Alternative bei Patienten mit 
SM zu sein [21]. Es gibt einen Bericht über Urtikaria nach einem Bier-Block sowie über eine 
Mastzelldegranulation bei operativem Kniegelenksersatz nach präoperativer Blockade des N. 
femoralis mit Ropivacain. Außer den verwendeten Lokalanästhetika schienen in beiden Fällen 
Ischämie oder Tourniquet einen relevanten Einfluss auf die SM-Exazerbation zu haben [5,38].  

Weiterhin gibt es einige wenige Fallberichte über neuroaxiale (epidurale) Anästhesien bei 
Patienten mit SM [22]. Trotz fehlender Daten scheint ein grundsätzlich höheres Risiko für 
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anaphylaktische Reaktionen auf Lokalanästhetika bei SM-Patienten im Vergleich zur 
Allgemeinbevölkerung unwahrscheinlich [3]. Obwohl bei peripheren / neuroaxialen 
Regionalanästhesieverfahren weniger potenziell gefährliche Medikamente eingesetzt werden 
müssen, sollte auch hier eine bestmögliche Stress- und Angstreduktion angestrebt werden, 
um betroffene Patienten vor einer SM-Exazerbation zu schützen (z.B. durch Stress, Reibung, 
Tourniquets oder extremen Temperaturen) [48]. 

Sofern eine angemessene Reduktion potenzieller Stressoren erreicht werden kann, stellen 
Regionalanästhesieverfahren damit eine praktikable Alternative für SM-Patienten dar. Die 
Regionalanästhesie könnte der Vollnarkose bei diesen Patienten damit theoretisch überlegen 
sein, da weniger Medikamente benötigt werden (wodurch sich das Risiko einer akuten 
Degranulation verringert). 

Prozeduren, die eine (Allgemein- oder Regional-)Anästhesie erfordern, gelten als potenziell 
gefährlich für Patienten mit SM [21,46]. Anästhesisten sowie alle weiteren Mitglieder des 
betreuenden Teams sollten sich bewusst sein, dass perioperativ jederzeit reaktiv, aber auch 
spontan Symptome (z.B. Flush, Pruritus, Bronchospasmus) und Überempfindlichkeits-
reaktionen jeder Art bis hin zum anaphylaktischen Schock auftreten können. Daher sowie 
aufgrund oft unvorhersehbarer Risikofaktoren und individuell sehr unterschiedlichen 
Exazerbationen verschiedener Schwere wird dringend empfohlen, Patienten mit SM als 
Hochrisikopatienten zu behandeln [18,22,31,46]. 

Werden im Vorfeld angemessene Vorsichtsmaßnahmen getroffen und eine entsprechende 
Prophylaxe und Therapie durchgeführt, sollte das Vorliegen einer SM jedoch niemals als 
Kontraindikation für die Durchführung einer Anästhesie angesehen werden. 

 

Notwendige ergänzende Diagnostik (neben der Regelversorgung) 

Es existieren keine evidenzbasierten Leitlinien für die präoperative Prophylaxe von Patienten 
mit SM [26]. Obwohl es keine ausreichenden (empirischen) Daten gibt, die den Nutzen einer 
prophylaktischen Antimediator-Therapie (H1-/H2-Antihistaminika, Benzodiazepine) 
unterstützen würden, konnten in einer großen Fallserie keine unerwünschten Wirkungen einer 
Prophylaxe festgestellt werden, wenn diese eine Stunde vor der Anästhesie verabreicht wurde. 
Weiterhin reduzierte die Prophylaxe das perioperative Auftreten mediatorassoziierter 
Symptome bei SM-Patienten und einige Patienten tolerierten die gleichen Anästhetika im Falle 
anderer Anästhesieverfahren ebenfalls besser, wenn eine Prophylaxe verabreicht sowie eine 
adäquate Sedierung durchgeführt wurde [31].  

Anamnese: sowohl Symptomatik als auch Trigger einer Mastzellaktivierung sollten genau 
erfasst und dokumentiert werden (z.B. Hitze, Reibung, Angst, Stress und Medikamente). 
Episoden, in denen Epinephrin erforderlich war, sind besonders wichtig und sollten 
aufmerksam beobachtet werden [39,48]. Es gibt jedoch eine Vielzahl von Fallberichten, in 
denen sich Patienten vielen vorangegangenen OPs unterzogen haben, ohne dass es vor dem 
ersten anaphylaktischen Ereignis zu unerwünschten Vorfällen kam. 

Allergie- oder Hypersensibilitätstests vor dem Eingriff, eine spezifische IgE-Messung oder 
Hauttests für vermutete Allergene werden für Patienten mit SM nicht routinemäßig empfohlen. 
Für diese Tests gelten ähnliche Indikationen wie für die Allgemeinbevölkerung. Sie bleiben der 
Goldstandard für die Differentialdiagnose der IgE-vermittelten Pathologien [16]. Da die SM 
jedoch nicht durch IgE-vermittelte Mechanismen verursacht wird, schließen negative 
Testergebnisse das Auftreten einer (spontanen) Mastzelldegranulation nicht aus (z.B. durch 
psychischen oder physischen Stress) [16,21,26,46]. 
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Einige Autoren empfehlen, die Bestimmung der (Gesamt-)Tryptase im Serum, um einen 
Ausgangswert zu erhalten, bevor mit der Einleitung der Anästhesie und der OP begonnen 
wird. Bei akuten Reaktionen sowie zur besseren Beurteilung von Verlaufswerten gilt die 
Tryptase als guter Marker für aktuelle Veränderungen der Mastzellbelastung [9,17,18,46]. Im 
Vergleich zur baseline, steigt die Tryptaseaktivität während einer Anaphylaxie an und kehrt 
erst nach 24 bis 48 Stunden auf das Ausgangsniveau zurück. Eine Mastozytose muss 
ausgeschlossen werden, wenn die Tryptase dauerhaft auf ≥ 20 ng/ml ansteigt [17]. 

 

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements 

Soweit bekannt, gibt es keine durch die SM bedingten anatomischen Besonderheiten. 
Dennoch wird eine standardisierte Untersuchung der Atemwege zur Detektion potenzieller 
Schwierigkeiten empfohlen. Die Untersuchungsergebnisse sollten die Basis für eine 
gründliche Vorbereitung des Atemwegsmanagements bilden. 

Im Rahmen des Atemwegsmanagements wurden sowohl Larynxmasken als auch 
Endotrachealtuben ohne Probleme bei Patienten mit SM eingesetzt [2,5,9,44]. 

Je nach Ausmaß einer abdominalen Beteiligung kann eine Rapid sequence induction (RSI) 
erforderlich sein. Im Falle einer RSI sollten Medikamente mit hohem Risiko für eine 
Histaminfreisetzung vermieden werden. 

Bei der medizinischen Betreuung betroffener Patienten sollte jederzeit mit der Notwendigkeit 
einer notfallmäßigen Atemwegssicherung gerechnet werden, weil die Mastzelldegranulation 
oft kaum vorherzusehen ist, perioperativ nicht regelmäßig bei jedem SM-Patienten auftritt und 
zudem auch spontan auftreten kann [26]. Wegen möglicher schwerer Bronchospasmen oder 
kardiorespiratorischer Beeinträchtigungen ist daher auch bei Eingriffen in Sedierung (ohne 
Atemwegssicherung) ein sorgfältiges und gut vorbereitetes Atemwegsmanagement mit 
entsprechender Ausrüstung notwendig [41]. 

 

Besondere Vorbereitungen für Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten 

Patienten mit SM können signifikante Anämien aufweisen (aufgrund von 
Knochenmarkbeteiligung, AHN, immunsuppressiver oder zytoreduktiver Therapie), bei der 
wiederkehrende Transfusionen erforderlich sind. Daher sollte je nach geplanter OP und dem 
Ausmaß der Anämie eine angemessene Menge an Blutprodukten zur Verfügung stehen. 

Anästhesisten sollten bedenken, dass eine Mastzelldegranulation mit konsekutiver 
Heparinfreisetzung bei Patienten mit SM zu hämorrhagischen Komplikationen führen kann 
[48]. Darüber hinaus kann die Beteiligung des KM eine Thrombozytopenie verursachen. Eine 
Leberfibrose sowie Darmbeteiligung (mit Malabsorption von Vitamin K) können weitere Gründe 
für eine hämorrhagische Diathese sein [28]. 

 

Besondere Vorbereitungen bezüglich der Antikoagulation 

Es gibt keine spezifischen Empfehlungen für die SM. 
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Besondere Vorsichtsmaßnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung 

Neben verschiedenen Medikamenten und psychischen Faktoren sollten Anästhesisten auf 
weitere, individuelle Co-Trigger einer Mastzelldegranulation achten. Dazu zählen z.B. 
mechanische Reize und Druck, körperliche Anstrengung oder thermischer Stress (sowohl heiß 
als auch kalt) [25]. Vor allem bei längeren OPs und Narkosen der SM-Patienten, sollte der 
Lagerung und Schonung besonders gefährdeter Druckstellen besondere Aufmerksamkeit 
gelten [9]. 

Aufgrund einer möglichen Osteopenie oder (schweren) Osteoporose und um Frakturen zu 
vermeiden, sollten Patienten mit SM besonders vorsichtig bewegt und gelagert werden [14]. 

Die Verwendung eines Tourniquets erfordert eine genaue interdisziplinäre Beurteilung und 
sollte bei Patienten mit SM wann immer möglich vermieden werden [5]. 

 

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anästhetika 

Eine sekundäre Nebenniereninsuffizienz sollte wegen einer häufig bestehenden 
Langzeitmedikation mit Kortikosteroiden bedacht werden. Obwohl von einigen Autoren 
empfohlen, deuten neuere Daten darauf hin, dass selbst bei Patienten mit präoperativ 
bestätigter sekundärer Suppression der Hypothalamus-Hypophysen-Nebennieren-Achse eine 
Steroid-Stressdosis nicht zwingend notwendig ist. Die Steroiddosis der Hausmedikation kann 
bei diesen Patienten stattdessen beibehalten werden und nur im Falle einer perioperativen 
refraktären Hypotonie wird dann die Gabe einer Notfalldosis an Steroiden empfohlen [11,29]. 

Eine immunsuppressive Therapie kann mit einem höheren Risiko für (postoperative) infektiöse 
Komplikationen einhergehen. 

Die Hausmedikation des Patienten zur Aufrechterhaltung der Mastzellstabilität sollte 
perioperativen fortgesetzt werden [3,9,14]. 

 

Anästhesiologisches Vorgehen 

Präoperative Untersuchung: siehe oben. 

Prämedikation: hier spielt die Kontrolle von Angst und Stress zur Vermeidung bestimmter 
Trigger einer Mastzelldegranulation eine wichtige Rolle. Nicht-pharmakologische Maßnahme: 
wenn möglich, sollten SM-Patienten als erster Kasus auf dem OP-Plan angesetzt werden.  

Allgemeine Maßnahmen wie Schaffung einer ruhigen Umgebung während der 
Narkoseeinleitung sowie eine entspannte und angenehme Atmosphäre können die 
präoperative Angst verringern [14,44]. Zudem kann eine adäquate sedierende Prämedikation 
(sowie die Vermeidung bestimmter körperlicher Reize) das Risiko um das 10-fache senken 
[21]. Eine Prämedikation ist daher unter individueller Risiko-Nutzen-Abwägung zu empfehlen. 
Insbesondere Vollnarkosen, größere chirurgische Eingriffe sowie Herz- und Magen-Darm-OPs 
zählen zu den Hochrisikoprozeduren, die eine Prämedikation bei SM-Patienten rechtfertigen. 
Eine sedierende Prämedikation kann z.B. mit Midazolam oder Dexmedetomidin durchgeführt 
werden [16,21]. Die Verwendung von Antihistaminika zur Sedierung könnte eine pragmatische 
Option sein, um Prophylaxe und Sedierung zu kombinieren. 
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Viele Patienten erhielten ihre Diagnose in einem SM-Referenzzentrum (in der Regel 
hämatologische, allergologische oder dermatologische Zentren). Aufgrund dessen sind 
betroffene Patienten meist sehr gut aufgeklärt und es gibt oft schriftliche, individuelle 
Notfallempfehlungen sowie eine Kontaktadresse bei weiteren Fragen. 

Um anaphylaktische Reaktionen bei Patienten mit SM zu vermeiden, gibt es verschiedene 
Prophylaxeprotokolle mit Steroiden (z.B. Methylprednisolon, Prednison, Hydrocortison), 
Dexchlorpheniramin, Natriumcromoglycat, Leukotrien-Rezeptor-Antagonisten (z.B. 
Montelukast) und / oder H1/H2-Blockern (z. B. Cimetidin, Famotidin, Roxatidin, Hydroxyzin, 
Dimetastin, Levocetirizin, Clemastin, Diphenhydramin, Chlorpheniramin) 
[3,4,16,18,21,22,28,42,46]. Um hypotensive Episoden zu verhindern, wird Aspirin zur 
Prämedikation diskutiert. Dieser Prostaglandinsynthaseinhibitor kann sowohl als 
Prostaglandin-D2-Mediator wie auch als Auslöser der Mastzelldegranulation fungieren 
[19,28,36, 39,48]. Verfügbare Schemata zur Vorbehandlung / Prophylaxe beruhen auf einer 
Vielzahl von Fallberichten, wobei jedoch in Placebo-kontrollierten Studien für keines von ihnen 
eine echte Überlegenheit nachgewiesen werden konnte [14,18,19,26]. Außerdem fehlen 
präzise Hinweise zu exakter Dosierung und idealem Einnahmezeitpunkt hinsichtlich der 
Prämedikationsmedikamente. Es gibt für diese Substanzen Berichte über eine prophylaktische 
Gabe sowohl über mehrere Tage, Stunden oder auch erst kurz vor der geplanten OP. Im 
Vergleich zur Verabreichung im Falle einer bereits eingetretenen Anaphylaxie, scheint die 
prophylaktische Gabe einen gewissen Nutzen zu haben [18,21,31]. Eine retrospektive Analyse 
bei älteren pädiatrischen Patienten konnte zeigen, dass die mehrmalige Durchführung 
desselben Anästhesieverfahrens besser vertragen wird und weniger kritische Ereignisse 
auftreten, wenn eine prophylaktische Antimediator-Therapie und Benzodiazepine etwa eine 
Stunde vor dem Verfahren verabreicht werden [31]. 

Die Verfügbarkeit von Katecholaminen, Antihistaminika, Bronchodilatatoren und intravenöser 
Infusionslösung sollte für alle Patienten mit SM in der gesamten perioperativen Phase 
gewährleistet sein [19,26]. Obwohl es sich bei der Ursache des Schocks nicht um eine IgE-
vermittelte, sondern um eine echte allergische Reaktion handelt, spricht sie dennoch auf 
Epinephrin an. Daher sollte v.a. Epinephrin bei der Versorgung von Patienten mit SM jederzeit 
verfügbar sein [8]. 

Patientenlagerung: siehe oben. 

IV-Zugang: es liegen keine Berichte zu Schwierigkeiten allein aufgrund einer SM vor. Bei 
Hochrisikopatienten kann die Etablierung eines großlumigen Venenzugangs in Betracht 
gezogen werden, um im Falle einer hämodynamischen Kompromittierung Volumen zuführen 
zu können. Wegen einer möglichen Histaminfreisetzung wird grundsätzlich die langsame und 
vorsichtige Injektion von Medikamenten empfohlen. 

Invasive Blutdruckmessung: liberale Empfehlung, um v.a. bei hohem Risiko einer 
Mastzelldegranulation schnell auf eine hämodynamische Beeinträchtigung reagieren zu 
können [19]. 

Anästhesie: abhängig von den individuell bekannten Triggern anaphylaktischer Reaktionen 
kann bei Patienten mit SM eine total-intravenöse oder balancierte Anästhesie mit volatilen 
Anästhetika sicher durchgeführt werden. Medikamente, die anamnestisch bereits zu 
unerwünschten Reaktionen und / oder bei nachfolgenden Allergietests zu Auffälligkeiten 
geführt haben, sollten selbstverständlich vermieden werden [3]. 

Einige Anästhetika können zu einer Histaminfreisetzung führen und sollten daher nach 
Möglichkeit vermieden werden (z.B. Succinylcholin, Mivacurium, Atracurium, Thiopental, 
Lidocain, Procain, Bupivacain, Codein, Pethidin, Tramadol und Morphin). Dies gilt 
insbesondere dann, wenn alternative Medikamente zur Verfügung stehen [18,21,44,46,48]. 
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Gemäß einiger Berichte konnten diese Substanzen jedoch auch bei Patienten mit SM ohne 
Probleme verwendet werden [9,42]. 

Für die Verwendung von Fentanyl, Sufentanil, Remifentanil, Midazolam, Etomidat, Propofol, 
Ketamin, Pancuronium und Rocuronium (selbst in hoher Dosis für die RSI) liegen keine 
Berichte für Zwischenfälle bei der SM vor, sodass diese für die Einleitung empfohlen werden. 
Ist keine sofortige Relaxierung nötig, gelten cis-Atracurium und Vecuronium als Relaxanzien 
der Wahl, wobei v.a. für letzteres keine Komplikationen bei SM-Patienten berichtet werden 
[2,4,12,18,19,21,27,46]. 

Für die Aufrechterhaltung der Anästhesie mit volatilen Anästhetika (z.B. Isofluran, Sevofluran, 
Enfluran, Desfluran, Lachgas) sowie alternativ intravenös mit Propofol und Sufentanil werden 
ebenfalls keine Probleme berichtet [2,18,22,28,42,46]. 

Die Reversierung der Muskelrelaxanzien kann mit Sugammadex oder Atropin und Neostigmin 
erfolgen [18,46]. Von einer routinemäßigen Anwendung von Neostigmin bei SM-Patienten 
raten wir jedoch ab, da die Anwendung zu einer bronchialen Hyperreagibilität und einer akuten 
Bronchoobstruktion führen kann und zudem bei Patienten mit Asthma kontraindiziert ist. 

Auch wenn die genannten Substanzen mit relativer Sicherheit verwendet werden können, 
kann keine absolute Garantie gegeben werden. Die derzeit begrenzte Datenlage zeigt 
widersprüchliche Informationen zur Verträglichkeit / Reaktionen auf verschiedene 
Medikamente. Daher können keine allgemeinen Empfehlungen zu diesen Substanzen 
gegeben werden. Berücksichtigt man zudem die nicht-evidenzbasierten Empfehlungen mit 
Listen von zu vermeidenden Medikamenten, kann die Vermeidung mehrerer 
Medikamentengruppen wie Lokalanästhetika, Opioide und NSAR zu Problemen bei der Suche 
nach geeigneten postoperativen Analgetika führen [3]. 

Die Regionalanästhesie kann im Rahmen des intra- und postoperativen 
Schmerzmanagements einen sinnvollen Beitrag leisten, starke Schmerzen als mögliche 
Auslöser einer Mastzelldegranulation suffizient zu vermeiden [18]. 

(Mechanische) Beatmung: hierzu gibt es keine spezifischen Empfehlungen. Es sollte eine 
lungenschonende Beatmung mit angemessen niedrigen Tidalvolumina durchgeführt werden, 
um ein Baro- / Volutrauma zu vermeiden. 

Maligne Hyperthermie: kein spezifisches Risiko bekannt. 

 

Besonderes oder zusätzliches Monitoring 

Um extreme Temperaturschwankungen als mögliche Trigger einer Mastzelldegranulation zu 
erkennen, sollte die Körpertemperatur nach Möglichkeit kontinuierlich überwacht werden. Um 
eine Normothermie anzustreben, wird die Verwendung von Wärmematten sowie warmen 
Infusionslösungen empfohlen [4,14,18]. 

Im Falle einer Anaphylaxie, insbesondere wenn die SM als Ursache vermutet wird, kann die 
Überwachung der Serumtryptase bei der Diagnose helfen [26]. Die Tryptase hat eine 
Halbwertszeit von zweieinhalb Stunden. Sie erreicht bei anaphylaxieähnlichen Ereignissen 
innerhalb von einer Stunde ihren Höchstwert und fällt in der Regel erst vier bis vierundzwanzig 
Stunden nach dem Ereignis auf normale Werte ab [5,26]. Die alleinige Bestimmung des 
Histaminspiegels (im Blut oder Urin) ist aufgrund der kurzen Halbwertszeit (ca. 30 Minuten) für 
die Diagnostik nicht hilfreich [26]. 
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Mögliche Komplikationen 

Überempfindlichkeitsreaktionen bis hin zum anaphylaktischen Schock [22]. 

Kardiovaskuläre Kompromittierung unterschiedlichen Ausmaßes, Bronchospasmus und 
respiratorische Insuffizienz bis hin zum Tod von Patienten mit SM sind dokumentiert, wenn 
diese sich einer Allgemeinanästhesie unterziehen [48]. 

Kounis-Syndrom (akutes Koronarsyndrom / Myokardischämie mit Mastzellaktivierung im 
Zusammenhang mit allergischen Reaktionen oder Überempfindlichkeitsreaktionen) [17]. 

Infektionen im Falle einer fulminanten Immunsuppression. 

 

Postoperative Versorgung 

In den meisten berichteten Fällen gestaltete sich der perioperative Verlauf von Patienten mit 
SM unkompliziert [14]. Dennoch erfordert das perioperative Management bei diesen Patienten 
besondere Aufmerksamkeit und einen multidisziplinären Ansatz [13]. 

Das Ausmaß der postoperativen Überwachung sollte sich an den Vorerkrankungen des 
Patienten sowie an der Art der (chirurgischen) Intervention orientieren. In jedem Fall muss 
auch bei kardiopulmonal gesunden Patienten jederzeit mit einer Verschlechterung durch z.B. 
einen Flush oder eine (spät einsetzende) anaphylaktische Reaktionen gerechnet werden 
[5,22]. Neben einer engmaschigen Überwachung, dem Verzicht auf Medikamente, die das 
Risiko einer Mastzelldegranulation bergen und sowie der Vermeidung von (ko)stimulierenden 
Faktoren wie Temperaturveränderungen oder Druck bzw. Reibung auf der Haut. 

Epinephrin und weitere Notfallmedikamente sollten in der postoperativen Phase jederzeit zur 
Verfügung stehen [21]. 

Es gibt Berichte über postoperative Episoden leichterer Beschwerden wie z.B. Bauchkrämpfe, 
Juckreiz oder Hautrötung [42]. Insbesondere bei anaphylaktischen Reaktionen während der 
Anästhesie oder OP sollte der Patient jedoch über einen angemessen langen Zeitraum im 
Aufwachraum oder einer IMC-Station überwacht werden, bevor (hämodynamische und 
respiratorische Stabilität vorausgesetzt) eine Verlegung auf die Normalstation (oder die 
Entlassung nach Hause) vertretbar ist. Andernfalls sollte die weitere postoperative Versorgung 
und Überwachung auf der Intensivstation erfolgen [22]. 

Ein exzellentes postoperatives Schmerzmanagement ist für Patienten mit SM unerlässlich, da 
starke Schmerzepisoden eine massive Mastzelldegranulation auslösen können [14,18]. 
Konnte der jeweilige Patient in der Vergangenheit ohne Zwischenfälle mit diesen 
Medikamenten behandelt wurden, können NSAR zur Schmerztherapie unter Vorsicht in 
Betracht gezogen werden [3,27]. 

Es gibt zudem Berichte über die prophylaktische Gabe von Steroiden (Methylprednisolon, 
Prednisolon, Prednison, Hydrocortison) sowie von Leukotrien-Antagonisten (z.B. Montelukast) 
und Antihistaminika (Ranitidin, Cetirizin) in den ersten postoperativen Tagen [16,18]. Die 
jeweilige Medikamentendosis sollte im Anschluss schrittweise reduziert werden [12]. Die 
präoperativ bestehende antiallergische Dauermedikation sollte postoperativ wie gewohnt 
fortgesetzt werden. 

Bei herzchirurgischen Eingriffen ist die Verwendung eines kardiopulmonalen Bypasses (CPB) 
möglicherweise mit einem erhöhten Risiko für eine Mastzelldegranulation verbunden. 
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Außerdem hat Protamin, das als Antagonist von Heparin für den CPB verwendet wird, ein 
hohes Potenzial für eine akute Degranulation. Wir empfehlen daher eine liberale SM-
Prophylaxe mit Kortikosteroiden und Antihistaminika sowie eine schrittweise und langsame 
Anwendung von Protamin nach CPB [37,43]. 

Neben einem präoperativen Ausgangswert kann die Serumtryptase auch postoperativ 
bestimmt werden, um beide Werte zu vergleichen und die Möglichkeit einer 
Überempfindlichkeitsreaktionen einzuschätzen [18,46]. 

 

Krankheitsassoziierte Notfälle und Auswirkungen auf Anästhesie und Erholung 

Notfallsituationen:  von Überempfindlichkeitsreaktionen / anaphylaktischen Reaktionen bis hin 
zum Schock. Die Therapie dieser Ereignisse bei der SM zielt darauf ab, die Mastzellmembran 
zu stabilisieren und die Freisetzung von Mediatoren zu verhindern bzw. deren Wirkung zu 
mindern [16]. 

Differenzialdiagnosen: verdauungsbedingte (z.B. Glutenunverträglichkeit, Zöliakie, Reizdarm), 
endokrinologische (z. B. Phäochromozytom, Karzinoid-Syndrom), autoimmune (z.B. 
Vaskulitis) oder neurologische Erkrankungen (z.B. Depression, Fibromyalgie), 
Mastzellaktivierungssyndrom (MCAS) [39]. Bei kardiovaskulärer Beeinträchtigung sollten 
Myokardinfarkt, Spannungspneumothorax oder Lungenembolie sowie andere Ursachen für 
einen Herzstillstand ausgeschlossen werden, z.B. durch Labor-, elektrokardiographische und 
echokardiographische Untersuchungen [41]. 

 

Ambulante Anästhesie 

Mangels entsprechender Literatur können keine spezifischen Empfehlungen ausgesprochen 
werden, die explizit für oder gegen die Durchführung einer ambulanten Anästhesie sprechen. 
Es gibt allerdings auch keine Belege dafür, dass ambulante OPs oder Narkosen bei Patienten 
mit SM nicht möglich sind. Es sollte allerdings die Gefahr verzögerter Reaktionen bedacht 
werden und die Patienten müssen darüber entsprechend aufgeklärt werden [14,44]. Patienten 
mit SM werden daher eher nicht als geeignete Kandidaten für eine ambulante Behandlung 
angesehen [27]. 

 

Geburtshilfliche Anästhesie 

Die SM scheint die Fruchtbarkeit nicht signifikant zu beeinflussen. Daher kann es erforderlich 
sein, dass Anästhesisten auch in der Geburtshilfe Frauen mit SM betreuen müssen. Zur 
Vermeidung von Komplikationen, sollte das Anästhesieverfahren gut geplant, mit der 
Gebärenden besprochen werden und allen beteiligten Teammitgliedern so früh wie möglich 
mitgeteilt werden [10,44]. 

Durch den peripartalen physischen und emotionalen Stress und das Absetzen von 
Antimediator-Medikamenten während der Schwangerschaft, stellen Schwangerschaft und 
Entbindung potenzielle Stressoren für eine Mastzelldegranulation sowie eine Exazerbation der 
Erkrankung dar. Schwangerschaft und Entbindung können daher mit potenziellen 
Komplikationen der SM sowie mit vorzeitigen Wehen in Verbindung gebracht werden 
[10,25,30]. Allerdings fehlen randomisierte Studien zum absoluten Anaphylaxierisiko bei 
diesen Patientinnen sowie zu Prophylaxe und optimaler Behandlung. 
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Es existieren Berichten zu vaginalen Entbindungen, wobei aufgrund der SM auch eine 
Kaiserschnittentbindung notwendig sein. Bei diesen Patientinnen kann eine neuroaxiale 
(spinale und epidurale) und / oder eine Allgemeinanästhesie durchgeführt werden [10,44]. Eine 
angenehme Umgebung und eine frühzeitige epidurale Gabe der Analgetika kann Stress und 
Angst minimieren und das Risiko einer Mastzelldegranulation durch angemessee 
Analgetikaspiegel verringern [14,25]. Viele Autoren bevorzugen Ropivacain als das 
Lokalanästhetikum der Wahl. Es gibt jedoch auch Berichte über den sicheren Einsatz von 
Bupivacain [42,44]. Abgesehen von leichten Symptomen wie Pruritus oder Erythem nach einer 
Epiduralanästhesie zur Geburtshilfe, werden keine schwerwiegenden anästhesiebedingten 
Komplikationen berichtet [10,30]. Im Falle einer Patientin wurde wenige Minuten nach der 
Entbindung über eine Exazerbation der SM mit Hypotonie und Atemnot berichtet, welche die 
intravenöse Gabe von Epinephrin erforderte [49]. Durch den Mangel an Fallberichten zur 
geburtshilflichen Anästhesie bei SM, sollte das Anästhesieverfahren sorgfältig und individuell 
für die Frauen gewählt werden. 

Eine Schwangerschaft scheint nur geringe Auswirkungen auf die Intensität und Häufigkeit von 
Symptomen im Zusammenhang mit der SM zu haben. Ein Progress krankheitsbedingter 
Symptome (z.B. Juckreiz, Urtikaria, Hautläsionen, Müdigkeit) tritt bei etwa 20-30 % der 
Patientinnen mit SM auf [10,39]. Eine Studie konnte bei 9 % der Studienpopulation eine 
idiopathische Anaphylaxie während der Schwangerschaft dokumentieren [30]. Als ursächlich 
für einen möglichen Krankheitsprogress während der Schwangerschaft werden erhöhte 
Östrogenspiegel und weitere hormonelle Veränderungen angesehen [10,30]. Obwohl 
aussagekräftige Daten noch fehlen, betreffen die meisten Fallberichte über Anaphylaxien bei 
Schwangeren mit SM mehrheitlich die indolente Form. Patientinnen mit SM im 
fortgeschrittenen Stadium scheinen daher im Vergleich zu ISM-Patientinnen weniger anfällig 
für Anaphylaxie zu sein. 

Während peripartal kritischer Phasen, z.B. durch Wehen oder direkt postpartal, sollte das 
entsprechende Notfallequipment sowie Notfallmedikamente wie Glukokortikoide, 
Antihistaminika und insbesondere Epinephrin zur Verfügung stehen [10,25,39]. Die 
prophylaktische Verabreichung von Antihistaminika der zweiten Generation an Schwangere 
mit SM wird nach wie vor kontrovers diskutiert [10]. 

 

Anästhesie und chirurgische Prozeduren während der SARS-CoV-2 Pandemie  

Aufgrund mangelnder Daten bleibt die mögliche Rolle von Mastzellen bei Coronavirus-
Infektionen ungewiss. Es ist nicht bekannt, ob diese Zellen bei COVID-19 eine hemmende 
oder beschleunigende Rolle spielen [47]. Dennoch scheinen die meisten Patienten mit SM ein 
normales zelluläres und humorales Immunsystem zu haben und es gibt keine Hinweise darauf, 
dass Patienten mit SM ein höheres Risiko haben, eine SARS-CoV-2-Infektion zu erwerben 
oder eine schwere COVID-19-Erkrankung zu entwickeln [47]. Im Hinblick auf eine 
kontinuierliche Behandlung mit Glukokortikoiden oder anderen Immunsuppressiva, 
Chemotherapie oder Begleiterkrankungen (z. B. arterielle Hypertonie, Lungenerkrankungen 
oder Diabetes mellitus) muss dies für jeden einzelnen SM-Patienten individuell beurteilt 
werden [47]. Da viele dieser Patienten z.B. öffentliche Veranstaltungen und Menschenmengen 
meiden, kann ihr Risiko für eine Infektion sowie die Verbreitung von SARS-CoV-2 im Vergleich 
zur Allgemeinbevölkerung geringer sein [47]. 

Patienten mit antiviraler Therapie, sollten diese fortsetzen. Dabei ist zu beachten, dass es ggf. 
zu Wechselwirkungen zwischen Antihistaminika und antiviralen Substanzen sowie anderen im 
Zusammenhang mit dem Coronavirus verwendeten Medikamenten kommen kann. Sofern 
vetretbar, kann neben allgemeinen Hygienemaßnahmen die Vermeidung oder Dosisreduktion 
einer Therapie mit Glukokortikoiden oder Immunsuppressiva eine weitere 
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Präventionsmaßnahme darstellen. Außerdem gibt es keine Hinweise darauf, dass antivirale 
Medikamente (z.B. Remdesivir) bei SM-Patienten eine Mastzellaktivierung auslösen oder 
verstärken [47]. 

Es wird eine frühzeitige Untersuchung von SM-Patienten auf SARS-CoV-2 empfohlen. Zeigen 
Patienten Anzeichen für das Fortschreiten der SARS-CoV-2-Infektion oder benötigen sie eine 
antivirale Therapie, sollten sie stationär aufgenommen werden. 

Die Behandlung von COVID-19 sollte auf der Grundlage der örtlichen Leitlinien erfolgen. Dabei 
sollte bedacht werden, dass diese Patienten ein geringes, aber messbares Risiko haben, dass 
Symptome im Zusammenhang mit der Freisetzung von Mastzellenmediatoren oder sogar 
Anaphylaxie auftreten [47]. Sobald eine Impfung gegen SARS-CoV-2 verfügbar ist, wird sie für 
alle SM-Patienten empfohlen [47]. 
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