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orphananesthesia
Handlungsempfehlung zur Anästhesie bei  

Brugada-Syndrom  

Erkrankung:  Brugada-Syndrom 

ICD 10:  147.2 

Synonyme:  SUNDS (sudden unexplained nocturnal death syndrome, Syndrom des plötz-
lichen unerklärten nächtlichen Todes), idiopathisches Kammerflimmern, Pokkuri (japanisch), 
Lai Tai (Philippinen und südöstliches Asien) 

Übersicht:  Das Brugada-Syndrom ist eine durch EKG-Veränderungen in Ruhe und dem 
Auftreten maligner Tachyarrhythmien gekennzeichnete arrhythmogene Kardiopathie. Im EKG 
lässt sich bei Typ 1 eine konkave ST-Strecken-Erhöhung mit konsekutiver T-Negativierung in 
den präkordialen Ableitungen V1-V3 nachweisen. Typ 2 zeigt analog eine ST-Hebung mit 
folgender positiver T-Welle. Insbesondere das Muster Typ 2 hat nur einen hinweisenden 
Charakter. 

Bislang konnten Funktionsverlustmutationen in SCN5A auf Chromosom 3p21-23, einem Gen, 
das für kardiale Natriumkanäle kodiert, sicher mit dem Syndrom in Verbindung gebracht 
werden. Allerdings weisen nur 20 % der Patienten eine solche Mutation auf. So mag es sein, 
dass auch andere Ionenkanalerkrankungen eine Rolle spielen (so z.B. Kalziumkanal 
CACNA1c- und CACNB2b- Veränderungen). Während auch Neumutationen auftreten können, 
zeigt das Syndrom meist einen autosomal-dominanten Erbgang mit unvollständiger 
Penetranz.  

Die Prävalenz der Erkrankung reicht von 5/10.000 (Mitteleuropäer) bis 20/10.000 (Japan) und 
gilt als wichtige Ursache des plötzlichen Todes bei jungen Männern asiatischer Abstammung 
ohne sonstige Kardiopathie. Das durchschnittliche Alter bei Diagnosestellung ist 40 Jahre. 
Klinisch manifestiert sich das Brugada-Syndrom u.a. durch typischerweise in Ruhe oder im 
Schlaf auftretende Synkopen auf dem Boden polymorpher ventrikulärer Tachykardien. In 
einigen Fällen kann auch Kammerflimmern mit Herzkreislaufstillstand und plötzlichem Tod 
auftreten. Bei rund 30 % der Patienten mit SCN5A Mutation findet sich früh Vorhofflimmern, 
welches oft mit Blockbildungen voranschreitet und in malignen Rhythmusstörungen münden 
kann. 

Die Implantation eines ICD (Implantierbarer Kardioverter-Defibrillator) ist die einzige effektive 
therapeutische Option für diese Patienten. Lokalanästhetika (allen voran Bupivacain) als auch 
ein erhöhter Vagotonus, Fieber, unzureichende Analgesie und Elektrolytstörungen können bei 
diesen bei Patienten maligne Arrhythmien auslösen. 
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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/
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Typische operative Eingriffe 

Patienten mit einem bekannten Brugada-Syndrom könnten sich zur Implantation eines ICD 
vorstellen, während sich Patienten, bei denen die Diagnose noch nicht gestellt wurde, auch zu 
anderen – nicht mit der Erkrankung zusammenhängenden – Eingriffen vorstellen könnten. 

 

Anästhesieverfahren 

Bislang ist es nicht möglich, eine spezifische Empfehlung für die Regional- oder Allgemein-
anästhesie auszusprechen. 

Die Allgemeinanästhesie kann sowohl als inhalatives wie auch als balanciertes Verfahren mit 
Opiaten sicher durchgeführt werden. Die Auswirkungen der halogenierten Anästhetika auf das 
EKG und die QTc-Zeit sind bis heute umstritten. Mehrere Autoren haben verschiedene Muster 
der QTc-Verlängerung (oder -Verkürzung) mit fast jedem verfügbaren volatilen Anästhetikum 
beschrieben; eine Tatsache, die im Umgang mit Patienten mit proarrhythmogenen 
Erkrankungen bedenklich stimmen könnte. Die Evidenzbasis stammt jedoch aus einfachen 
Studien oder Fallberichten und erlaubt es nicht, eine Empfehlung für ein einzelnes 
Anästhetikum auszusprechen. In den meisten Fällen ist allerdings Sevofluran ohne 
intraoperative Komplikationen eingesetzt worden. 

Tierversuchsmodelle legen nahe, dass Propofol die Funktion der kardialen Kalziumkanäle 
beeinflussen und so die Veränderungen der kardialen Depolarisation, die der ST-
Streckenveränderung bei Brugada-Patienten zugrunde liegen, auslösen könnte. Während 
Propofolboli als unbedenklich gelten, gibt es widersprüchliche Berichte zur Sicherheit der 
kontinuierlichen Gabe. Zwar haben manche Autoren die TIVA ohne Ereignis angewandt, 
dennoch wird empfohlen, die Aufrechterhaltung der Narkose mit Propofol auf die kürzest-
mögliche Dauer und die geringstmögliche Dosis zu beschränken. Die Entstehung Brugada-
ähnlicher EKG-Veränderungen ist in den späteren Phasen des Propofol-Infusionssyndroms 
(PRIS) beschrieben worden. Bis heute ist unklar, ob das Brugada-Syndrom und das PRIS sich 
eine gemeinsame Pathophysiologie teilen. Propofol-basierte Allgemeinanästhesien sollten bei 
Sepsis, veränderter Mikrozirkulation sowie erhöhtem endogenen oder exogenen Katechol-
aminspiegel nur mit Vorsicht eingesetzt werden. Insbesondere für Sedierungen > 48 h ist eine 
Dosislimitierung auf 4 mg/kg/h mit regelmäßigen CK- und Laktatkontrollen oder eine Sedierung 
mit Alternativen notwendig. 

Periphere und rückenmarksnahe Regionalanästhesieverfahren können ebenfalls mit Vorsicht 
eingesetzt werden. Bei sicher extra-vasaler Injektion sind die erreichten Plasmaspiegel der 
Lokalanästhetika sehr niedrig und somit vermutlich ohne Gefahrenpotential. Prinzipiell können 
die Lokalanästhetika aber sehr wohl Auswirkungen auf kardiale Natriumkanäle ausüben und 
so EKG-Veränderungen und kardiale Arrhythmien auslösen. Welche Substanzen sicher 
eingesetzt werden können, bleibt kontrovers, wobei es Fallberichte zur erfolgreichen 
Anwendung sowohl von Ropivacain, LevoBupivacain als auch Lidocain gibt. Von Bupivacain 
(Razemat) wird abgeraten. Eine rasche systemische Absorption und die Anwendung größerer 
Dosierungen sollten dabei vermieden werden.  

 

Notwendige ergänzende Diagnostik (neben der Regelversorgung) 

Obwohl die Veränderungen charakteristisch sind (ST-Streckenhebung ≥ 2 mm, zeltförmig 
ohne isoelektrischen Abschnitt, mit T-Negativierung von V1 bis V3) ist das Brugada-EKG nicht 
spezifisch für das Syndrom; so müssen auch andere kardiale Erkrankungen die derartige 
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Veränderung nach sich ziehen könnten (ischämische Herzerkrankung, Myoperikarditis, 
Lungenarterienembolie, Aortendissektion, Hyperkaliämie oder Hyperkalziämie, Dystro-
phinopathien, Linksschenkelblock) ausgeschlossen werden. So das erfolgt ist, sollten alle 
Patienten mit Brugada Typ 1-EKG und/oder Synkope, Schwindel, Vertigo, nächtlicher agonaler 
Atmung oder Krampfanfällen unklarer Genese in der Eigenanamnese zur Risikostratifikation 
an einen Kardiologen überwiesen werden. Asymptomatische Patienten mit unsicheren EKG-
Veränderungen (ST-Streckenhebung < 2 mm, entweder zelt- oder sattelförmig) weisen ein 
geringeres Risiko kardialer Arrhythmien auf. Sollte es allerdings bei Familienangehörigen im 
jungen Alter zum plötzlichen Tod gekommen sein, sollte der Patient wiederum an einen 
Kardiologen überwiesen werden. Sobald ein Brugada-Syndrom Typ 1 perioperativ diagnosti-
ziert wird, sollte bei Verwandten ersten Grades ein Screening inclusive humangenetischer 
Analyse auf SCN5A-Mutationen erfolgen. Die Notwendigkeit zu diesen Schritten bei Brugada-
Syndrom Typ 2 ist offen. 

Wenn ein Patient bereits einen ICD erhalten hat, sollten Angaben zum Modell erfasst werden; 
das weitere intraoperative Management des Gerätes sollte unter Anleitung eines entsprechend 
ausgebildeten Arztes erfolgen. Ggf. kann intraoperativ die Magnet-Inaktivierung des Device 
notwendig werden. Eine präoperativ bestehende Betablockade sollte nur unter Risiko-
Nutzabwägung fortgeführt werden. Sie kann zu einer ausgeprägten intraoperativen 
Bradykardie führen, die durch Interaktion mit Anästhetika verstärkt werden kann. 

Eine dringliche oder Notfall-Operation sollte aber nicht allein aus dem Grund eines Wunsches 
nach kardiologischer Abklärung bei V.a. Brugada-Syndrom verschoben werden. 

 

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements 

Keine berichtet. 

 

Besondere Vorbereitungen für Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten 

Keine berichtet. Störungen der Kalzium- oder Kaliumhomöostase nach wiederholter 
Transfusion sollten umgehend ausgeglichen werden, da sie die Entstehung von Arrhythmien 
begünstigen. 

 

Besondere Vorbereitungen bezüglich der Antikoagulation 

Keine berichtet. 

 

Besondere Vorsichtsmaßnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung 

Im Rahmen des Brugada-Syndroms treten ventrikuläre Tachykardien üblicherweise unter 
einer Bradykardie und erhöhtem Vagotonus auf. Anästhesisten sollten darauf achten, dass 
intraoperative Lageänderungen so durchgeführt werden, dass eine unbeabsichtigte Stimula-
tion des Parasympathikus bzw. Auslösung entsprechender Reflexe vermieden werden. 
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Interaktion von chronischer Erkrankung und Anästhetika 

Die QTc-Zeit sollte engmaschig überwacht, und QT-verlängernde Medikamente sollten 
vermieden werden. 

 

Anästhesiologisches Vorgehen 

Da im Zusammenhang mit der Anwendung Brugada-artige EKG-Veränderungen aufgetreten 
sind, wird von Droperidol und Phenothiazine sowohl als Sedativa in der Prämedikation sowie 
als antiemetische Prophylaxe abgeraten.  

Benzodiazepine sind zur Prämedikation komplikationslos eingesetzt worden. 

Die Wahl des Mittels zur Narkoseeinleitung ist unkritisch. Thiopental ist zur Einleitung ohne 
berichtete Probleme eingesetzt worden. Obwohl es eine kleine Anzahl Berichte über 
unerwünschte Nebenwirkungen (ST-Streckenhebung) gibt, ist die Anwendung von 
Propofolboli und Etomidat wahrscheinlich sicher. Zu Ketamin gibt es Berichte über Brugada-
artige EKG-Veränderungen bei akuter Intoxikation mit deutlich höheren Plasmaspiegeln als 
die, die im klinischen Alltag erreicht werden. Gleichwohl ist ein engmaschiges kardiales 
Monitoring erforderlich, wenn Ketamin eingesetzt werden soll - vor allem wenn zeitgleich auch 
Propofol zur Anwendung kommt. Opioide können sicher eingesetzt werden. 

Obwohl es zur neuromuskulären Blockade im Rahmen der Intubation eingesetzt worden ist, 
kann Succinylcholin Bradykardien und Hyperkaliämien verursachen; die Anwendung wird nicht 
empfohlen. Nicht-depolarisierende Mittel sind ohne berichtete Komplikationen eingesetzt 
worden. 

Volatile Anästhetika können sowohl zur Narkoseeinleitung wie auch zur Aufrechterhaltung 
eingesetzt werden, sowohl in Sauerstoff-/Luft- als auch Sauerstoff-/Lachgasgemisch. In der 
überwiegenden Mehrzahl der klinischen Berichte war Sevofluran eingesetzt worden. 

Unter den kardio- und vasoaktiven Substanzen gibt es Berichte über eine Zunahme der ST-
Streckenhebung bzw. Demaskierung Brugada-typischer EKG-Veränderungen bei der 
Anwendung von alpha-Rezeptoragonisten (z.B. Norepinephrin, Methoxamin, Phenylephrin) 
bei betroffenen Patienten. Clonidin und Dexmedetomidin könnten Bradykardien verursachen, 
und sind deswegen auch kritisch bewertet worden. Ephedrin ist zur Behandlung der 
intraoperativen Hypotension komplikationslos eingesetzt worden. Beta-adrenerge Substanzen 
(z.B. Isoproterenol, Orciprenalin und Dobutamin) und Alpha-Antagonisten könnten positive 
antiarrhythmische Effekte aufweisen und ggf. zur Reduktion der ST-Strecken-Veränderung 
führen. In diesem Rahmen erwähnenswert ist, dass Isoproterenol als Infusion in niedriger 
Dosierung erfolgreich zur Wiederherstellung einer stabilen ST-Streckenhebung und in der 
Therapie des elektrischen Sturms eingesetzt worden ist. Alternativ kann hier Dobutamin 
erwogen werden. Antiarrhythmika der Klasse IC (Natriumkanalblocker, z.B. Flecainid, 
Propafenon), der Klasse III (Amiodaron) und Dopamin sind kontraindiziert, da sie kardiale 
Arrhythmien auslösen können. 

Intraoperative Faktoren, von denen bekannt ist, dass sie eine Auswirkung auf den autonomen 
Tonus haben – so z.B. zu flache oder zu tiefe Narkose, oder unzureichende Analgesie – sollten 
minimiert werden. Von Fieber und Hyperthermie ist bekannt, dass sie zu einer Zunahme der 
EKG-Veränderungen beim Brugada-Syndrom führen, sodass auch hier die Vermeidung intra- 
wie auch postoperativ angebracht ist. Hyper- und Hypokaliämie, Hyperkalzämie und 
metabolische Azidose können alle zur elektrischen Instabilität führen; es folgt, dass ein 
ausgeglichener Elektrolythaushalt angestrebt werden sollte. 
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Die Antagonisierung der neuromuskulären Blockade (NMB) wird kontrovers diskutiert. 
Neostigmin und Pyridostigmin können den Parasympathikotonus erhöhen und Bradykardien 
verursachen. Zwar berichten einige Autoren vom komplikationslosen Einsatz, andere aber 
haben von unerwünschten Ereignissen in der Aufwachphase berichtet und empfohlen, die 
NMB spontan abklingen zu lassen. Bis dato erscheint es vernünftig, auf cholinerge Substanzen 
zu verzichten, auch wenn die Wahrscheinlichkeit von Komplikationen mit der gleichzeitigen 
Gabe von Atropin oder Glycopyrronium reduziert werden kann. Wurden steroidale nicht-
depolarisierende Substanzen zur NMB eingesetzt, ist Sugammadex das Mittel der Wahl zur 
Reversierung. Berichtet worden ist die Gabe von 4 mg/kgKG ohne dass es dabei zum 
Auftreten von EKG-Veränderungen gekommen wäre. 

Übelkeit und Erbrechen gehen mit einem erhöhten Parasympathikotonus einher und sollten 
vermieden werden. Intravenöse antiserotonerge Substanzen (Ondansetron, Granisetron) und 
Dexamethason sind unbedenklich. Metoclopramid sollte wegen seiner Natrium-Kanal-Wirkung 
nicht verwendet werden. 

 

Besonderes oder zusätzliches Monitoring 

Das Standardmonitoring sollte ein 5-Pol-EKG mit kontinuierlicher Ableitung rechts-präkordialer 
ST-Strecken, Pulsoximetrie und die arterielle Kanülierung umfassen. Letzteres erlaubt es, 
kardiale Arrhythmien auch bei durch Anwendung eines Elektrokauters verursachten EKG-
Überlagerungen zu erkennen. Externe Defibrillationselektroden sollten schon vor der 
Narkoseeinleitung aufgeklebt werden. Wenn vorhanden, sollten ICD deaktiviert werden, um 
eine Fehlauslösung bei Anwendung eines monopolaren Elektrokauters zu vermeiden. Bei 
schrittmacherabhängigen Patienten sollte der Schrittmacher/ICD in einen Modus ohne 
Wahrnehmung (V00 oder D00) versetzt werden. Die Zeit im V00 oder D00-Modus sollte 
allerdings möglichst kurzgehalten werden, um ein mögliches R-auf-T-Phänomen zu 
vermeiden. Unmittelbar nach Abschluss des chirurgischen Eingriffs sollte der 
Schrittmacher/ICD wieder aktiviert und umprogrammiert werden. Die Anwesenheit eines 
entsprechend im Umgang geschulten Arztes im OP-Saal wird empfohlen. Externe Defibrilla-
tionselektroden sollten solange aufgeklebt bleiben, bis der ICD wieder aktiviert wurde. 

Die Überwachung der Körpertemperatur wird dringend empfohlen, um Fieber oder Hyper-
thermie zu vermeiden. Ein neuromuskuläres Monitoring ist erforderlich, um eine bedarfsge-
rechte Antagonisierung oder Reversierung zum Narkoseende vornehmen zu können. Um eine 
autonome Dysregulation aufgrund einer unzureichenden Narkosetiefe zu vermeiden, 
empfehlen manche Autoren BIS- oder spektrale Entropie-Monitoring. 

 

Mögliche Komplikationen 

Neue oder zunehmende ST-Streckenhebung, vitalbedrohliche Arrhythmien wie z.B. schnelle 
polymorphe VT und VF mit Herzkreislaufstillstand können in Folge einer Bradykardie, Hyper-
thermie, Hyperkaliämie, nerval vermittelter chirurgischer Reflexe, Erbrechen, Wechsel-
wirkungen der o.g. Medikamente, oder einer Kombination all dieser Faktoren entstehen. Zwar 
sind Arrhythmien unter diesen Bedingungen wahrscheinlicher, können aber durchaus auch 
ohne einen solchen Auslöser auftreten. Wird eine persistierende ST-Streckenhebung oder 
Zunahme einer vorbestehenden Hebung festgestellt, gibt es Berichte über die Effektivität von 
niedrigdosiertem kontinuierlichen Isoproterenol/Isoprenalin (0,15 µg/min) in der Wieder-
herstellung des vorbestehenden EKGs. Bei höhergradigen Rhythmusstörungen und 
instabilem Kreislauf sollte eine Cardioversion durchgeführt werden. 

http://www.orphananesthesia.eu/


www.orphananesthesia.eu 7 

Postoperative Versorgung 

Wie für jeden anderen Eingriff auch, ist das Ausmaß der postoperativen Versorgung und 
Überwachung abhängig vom Eingriff selbst, von intraoperativen Komplikationen sowie vom 
präoperativen Zustand des Patienten. Allerdings sollten alle Patienten (auch die mit ICD) für 
mindestens 24 bis 36 Stunden eine durchgehende EKG-Überwachung erfahren. So wird von 
manchen Autoren ein kurzer Aufenthalt auf einer kardiologischen Station oder Herzüber-
wachungsstation (CCU; coronary care unit) angeregt. 

 

Krankheitsassoziierte Notfälle und Auswirkungen auf Anästhesie und Erholung 

Isoproterenol und Chinidin können bei Patienten eingesetzt werden, die mit einem ICD 
versorgt sind und bei denen es zur wiederholten Schockauslösung kam, wie auch bei solchen 
mit Kontraindikationen für die ICD-Implantation als auch bei Kindern als Überbrückungs-
maßnahme (Bridge-to-ICD) oder als Alternative zum ICD. 

 

Ambulante Anästhesie 

Die ambulante Anästhesie kann nur dann empfohlen werden, wenn Eingriffe mit niedrigem 
Risiko durchgeführt werden und keine potentiell proarrhythmogen wirkenden Medikamente 
verabreicht werden. 

 

Geburtshilfliche Anästhesie 

Brugada-Syndrom tritt bei jungen Männern 8-mal so häufig auf wie bei Frauen. So liegen auch 
kaum Informationen zur geburtshilflichen Anästhesie vor. Die Spontangeburt scheint bei 
Patienten mit Brugada-Syndrom sicher zu sein. Opiate können sowohl zur intrathekalen 
Injektion als auch zur epiduralen Infusion bedenkenlos eingesetzt werden. Bupivacain und 
Ropivacain sollten wann immer möglich vermieden werden. Allerdings ist die komplika-
tionslose spinale Anwendung von Bupivacain 0,5 % zur Sectio caesarea beschrieben worden. 
Die epidurale Infusion von Bupivacain und Ropivacain sollte aufgrund der benötigten großen 
Menge und dem Risiko der systemischen Absorption vermieden werden. Für diese 
Anwendung wäre Lidocain (mit oder ohne Opiate) das Mittel der Wahl. Der Einsatz von 
Mutterkornalkaloiden (z.B. Ergonovin) wird nicht empfohlen, wohingegen Oxytocin als 
Uterotonikum eingesetzt als unbedenklich gilt. Intraoperative Hypotonie sollte durch i.v.-
Flüssigkeits- und Ephedringabe therapiert werden; auch Phenylephrin ist ohne Komplikationen 
eingesetzt worden. 

 

Pädiatrische Anästhesie 

Prinzipielle Gültigkeit aller Maßnahmen wie für Erwachsene beschrieben. Strikte Vermeidung 
von Fieber als bekanntem Auslöser für Arrhythmien. 
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