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�Zusammenfassung: Die Gruppe der neuromusku-
lären Erkrankungen umfasst eine Vielzahl seltener,
heterogener Erkrankungen. So vielfältig die Ur  sachen
sein können, so vielfältig sind auch die klinischen
Befunde, wobei in aller Regel eine Schwäche der
Skelettmuskulatur gemeinsames Zeichen ist. Für den
Anästhesisten ist die Betreuung dieser Patienten stets
eine Herausforderung, da die Erkrankungen zwar sel-
ten sind, aber eine hohe Rate perioperativer
Komplikationen aufweisen. Neben der Wahl des
Anästhesieverfahrens stellen sich weitere wichtige
Fragen, die das gesamte perioperative Management
betreffen. Welche präoperativen Befunde müssen
erhoben werden, welche intraoperativen Monitoring  -
maßnahmen sollen ergriffen werden, wie ist die post-
operative Überwachung zu organisieren? Die Überle-
gungen sollten aber auch ein erhöhtes Blutungs  risiko,
typische Komplikationen, Narkosen während
Schwanger  schaft oder Entbindung und vieles andere
einschließen. Zur Beantwortung dieser Fragen gibt es
nur wenige „evidence-based“ Fakten. Die genaue
Diag  nose hilft aber, aufgrund pathophysiologischer
Überlegungen das perioperative Vorgehen zu optimie-
ren und das Risiko für die Patienten zu minimieren.

�Schlüsselwörter: Neuromuskuläre Erkrankung –
Anästhesie – Perioperatives Management.

�Summary: The diagnosis neuromuscular disorder
may apply to numerous rare heterogeneous diseases.
While the considerable variation in the clinical picture
reflects the wide range of underlying causes, skeletal
muscle weakness is usually present. For the anaes-
thesiologist, management of these patients is always
a challenge, since, although infrequent, the disease is
associated with a high rate of perioperative complica-
tions. Apart from the choice of anaesthetic procedure
there are further considerations regarding the overall
perioperative management. What pre-operative infor-
mation needs to be obtained, what intra-operative
monitoring is required and how should postoperative
monitoring be organized? Additional considerations
should include the management of typical complica-

tions, the increased risk of bleeding, and anaesthesia
during pregnancy or labour. Although evidence-based
answers are usually not available, an exact diagnosis
and careful assessment of the underlying pathophy-
siological mechanisms may help to optimize anaes-
thesiological management and reduce the risk for the
patient. 

�Keywords: Neuromuscular Disorder  – Anaesthesia
– Anaesthetic Management – Preoperative Evaluation.

Einführung

Der Sammelbegriff „Neuromuskuläre Erkrankung“
(NME) umfasste eine Vielzahl von Erkrankungen, die
als gemeinsames Merkmal eine Schwäche der
Skelettmuskulatur zeigen. Die zugrunde liegende
Ursache sowie der Krankheitsverlauf, die Mitbeteili -
gung anderer Organe, das Manifestationsalter, die
Progredienz und die Gesamtprognose zwischen den
einzelnen Erkrankungen sind jedoch sehr unter-
schiedlich. Der Defekt kann an verschiedenen Stellen
des Reizleitungssystems (ZNS, peripherer Nerv) oder
am ausführenden Organ selbst (motorische End platte,
Muskelzellen) liegen. 

Als Ursache kommt eine ganze Bandbreite von
Störungen in Frage, angefangen mit genetischen
Defekten als Ursache bei der Muskeldystrophie
Duchenne (DMD), der Myotonia dystrophica (MD) und
der Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung (CMT), über
Entzündungen (Guillain-Barre-Syndrom; GBS) und
autoimmunologische Prozesse (Myasthenia gravis;
MG). Polyneuropathien sind meist das Ergebnis meta-
bolischer Imbalancen, und das Lambert-Eaton-
Syndrom (LES) deutet als paraneoplastisches Syn  -
drom stark auf eine Neoplasie hin. Die große Variati  -
ons  breite unter den verschiedenen NME in Bezug auf
Beginn der Erkrankung, deren Verlauf sowie die Mit -
beteiligung anderer Organe erschwert oft die frühzeiti-
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ge Erkennung der Erkrankung. Auftreten können
NME schon im Neugeborenenalter bis hin ins späte
mittlere Alter. Mit der richtigen Diagnosestellung ist
der wichtigste Schritt in Richtung sicherer Narkose
getan. Ist die Erkrankung „entlarvt“, folgt die genaue
präoperative Evaluierung. Basierend auf einer solchen
sorgfältigen Evaluierung, kann das optimale periope-
rative Management gewählt werden. Fragen, die 
hierbei im Vordergrund stehen, sind: Ist mit einer kar-
dialen oder pulmonalen Mitbeteiligung zu rechnen?
Besteht ein erhöhtes Aspirationsrisiko? Ist eine post-
operative Nachbeatmung wahrscheinlich? Wird ein
Platz auf der Intensivstation benötigt? Muss eine 
triggerfreie Narkose angewendet werden? Welche
Medikamente sind kontraindiziert?

Woher kommt die große Unsicherheit bei den meisten
- auch erfahrenen - Anästhe sisten im Umgang mit
NME? Einerseits handelt es sich um seltene Erkran -
kungen [1,2], mit denen der Anästhesist nur spora-
disch zu tun hat, ande rerseits jedoch finden sich in der
Literatur nach wie vor - leider - Berichte über schwer-
wiegende Komplikationen im Rahmen einer Narkose
bei diesem Patientenkollektiv [3-6]. Berichtet wird von
Komplikationen wie hyperkaliämisch induzierten Herz -
stillständen, Rhabdomyolysen mit Nieren ver sagen,
malignen Herzrhythmus stö rungen, dekompensierter
Herzinsuffizienz bis hin zur postoperativen pulmona-
len Insuffizienz [7,8]. Eine gewisse Unsicherheit bleibt,
wenn Anästhesisten, einen Patienten mit NME zu
betreuen haben. Darüber hinaus kommt hinzu, dass
bei einer großen Anzahl von Patienten die erste
Narkose vor Diagnose stel lung der NME stattfindet.
Die anästhesiologischen Aspekte bei ausgewählten
neuromuskulären Erkran  kungen sind in Tabelle 1 im
Überblick dargestellt. 

Präoperative Evaluierung

Durch eine sorgfältige präoperative Befunderhebung
lässt sich das perioperative Risiko zwar nicht vollstän-
dig eliminieren, aber zweifelsohne deutlich reduzieren.
Entscheidend sind eine sorgfältige Anamnese und die
körperliche Untersuchung [9]. Die genaue Diagnose
ist von besonderer Bedeutung, da dann die Erkran -
kungen nach dem Ort ihrer Störung den präjunktiona-
len (Motoneuronerkrankungen und Neuro pathien),
junktionalen (MG, LES) und postjunktionalen (Myo  -
pathien, Myositiden) Erkrankungen zugeteilt werden
können [10]. Diese Klassifikation ist mittlerweile in der
Literatur weit verbreitet und hilft auch bei sehr selte-
nen Erkrankungen, aufgrund allgemeiner patho -
physiologischer Überlegungen, das spezifische anäs-
thesiologische Management zu optimieren.

2.1 Anamnese
Zentralen Stellenwert für die Wahl des richtigen Anäs  -
thesie verfahrens und der notwendigen Überwa-
chungs maßnahmen bei neuromuskulär erkrankten
Patienten ist die Kenntnis über die genaue Diagnose
der zugrunde liegenden Erkrankung und die Erkran -
kungsdauer. Weitere essentielle Informationen, wie 
z.B. Grad der körperlichen Beeinträchtigung (besteht
noch eine Gehfähigkeit bzw. Zeitpunkt des Gehver  -
lustes), neurologischer Status (Hirnnerven  beteili  gung)
oder die Mitbeteiligung anderer Organe (Herz, Lunge)
sind richtungweisend für das Ausmaß der erforder-
lichen perioperativen Diagnostik und die Auswahl an
zusätzlichen Vorsichts- bzw. Überwachungsmaßnah-
men. 
Beispielsweise geht bei Patienten mit DMD der Verlust
der Gehfähigkeit mit einer deutlichen Ver schlech -
terung der Erkrankung einher. Eine Beteili  gung der
Hirnnerven (Bulbärsymptomatik) kommt vor allem bei
den präjunktionalen Erkrankungen vor. Diese kann
sich in Schluckstörungen und einer kloßigen Sprache
äußern. Davon betroffen sind vor allem Patienten mit
Amyotropher Lateralsklerose (ALS), Spinaler Muskel -
atrophie (SMA) und GBS [11-13], aber im Einzelfall
auch Patienten mit CMT [14]. Typisch für diese
Patienten sind rezidivierende Pneu  monien in der
Anamnese. Sie weisen ein erhöhtes Aspirationsrisiko
auf. Bei Patienten mit Myo  pathien (MD, DMD) im fort-
geschrittenen Stadium findet man häufig ähnliche
Symptome [15]. Dies ist durch eine Schwäche der
pharyngealen Muskulatur bedingt.

2.2 Labor
Bis auf wenige Ausnahmen sind bei Patienten mit
NME keine zusätzlichen, spezifischen Laborwerte not-
wendig. Die Bestimmung von Kreatin-Kinase (CK) und
Myoglobin bei Patienten mit Myopathien liefert keine
Aussage bezüglich der Schwere der Erkran kung. So
ist zum Beispiel bei DMD-Patienten im fortgeschritte-
nen Stadium die CK nur leicht erhöht, da ein Großteil
des Muskels bereits fibrotisch umgebaut ist. Allenfalls
als Ausgangswerte im Falle perioperativer Kompli -
kationen (fragliche Rhabdomyolyse) besitzen CK und
Myoglobin eine gewisse Berechtigung. Bei Patienten
mit junktionalen Störungen (MG, LES) und der MD
empfiehlt sich die Bestimmung der Serum  elektrolyte
(Calcium, Magnesium, Kalium und Phosphat), da hier
Verschiebungen zur Verschlechte rung der neuromus -
kulären Übertragung bzw. zu Muskelkrämpfen führen
können [16]. 

2.3 Kardiales Risiko
Das Herz als muskuläres Hohlorgan besteht zum
größten Teil aus Muskeln und den innervierenden
Nerven. Störungen in einem dieser beiden Sys  teme
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können zu schwerwiegenden Komplikationen füh-
ren. 
Es erscheint naheliegend, dass besonders Patienten
mit Myopathien prädestiniert sind für die Entwicklung
von Kardiomyopathien [17]. Tatsächlich findet man bei
Patienten mit DMD, Emery-Dreifuss-Muskel  dys -
trophie (EDMD), Gliedergürtel-Muskeldystrophie
(LGMD) und MD mit zunehmender Krankheitsdauer
nahezu immer auch eine kardiale Manifestation [8,18-
20]. Aber auch Patienten mit Friedreich-Ataxie (FA),
einer erblichen Neuropathie, zeigen häufig Kardio -
myo  pathien. Diese beginnt meist mit diastolischen
Relaxationsstörungen und führt im Verlauf zu Kardio  -
myopathien mit schwerer Herzinsuffizienz. Besonders
deutlich wird dies bei Patienten mit Muskeldystrophie
Becker (BMD), der milden Form der Dystrophino  -
pathien. Aufgrund des langsam progredienten Ver -
laufs und der höheren Lebenserwar tung ist eine not-
wendige Herztransplantation nicht selten [21-23].
Selbst Konduktorinnen der DMD weisen nahezu
immer eine, wenn auch milde, Kardio myo  pathie auf
[24]. Eine echokardiographische Unter suchung ist
somit für diese Patientengruppe vor allem im fortge-
schrittenen Erkrankungsstadium und vor großen
Operationen obligat. Belastungstests können bei die-
ser Patientengruppe aufgrund ihrer körperlichen
Eingeschränktheit meist nicht durchgeführt werden.
Störungen in der Reizleitung hingegen findet man
häufig bei der MD und der FA. Sie äußert sich meist
durch höhergradige Blockbilder, ST-Streckenver ände  -
rungen, Salven und ventrikuläre Tachykardien. Es
empfiehlt sich, hier neben einem normalen EKG ein
24h-EKG durch zu führen. Beim Auftreten höhergradi-
ger Blockbilder muss der Einsatz eines Schritt  -
machers in Erwägung gezogen werden [25,26]. 
Durch ein Ungleichgewicht zwischen sympathischem
und parasympathischem Nervensystem erklären sich
die schwer beherrschbaren kardiovaskulären Stö -
rungen beim GBS. Eine ausführliche kardiale Diag  -
nostik wäre daher auch hier präoperativ anzuraten, ist
aber aufgrund des akuten Verlaufs oft nur begrenzt
durchführbar. 
Die MS, welche ebenfalls aus der Erkrankungsgruppe
der Denervierungsprozesse stammt, zeigt in der Regel
hingegen keinerlei Häufung schwerer kardialer
Kompli   kationen. Allerdings kann es durch die Thera  -
pie mit immunsuppressiven Medikamenten (Cyclo  -
phosphamid) zu einer Beeinträchtigung der kardialen
Funktion kommen.

2.4 Pulmonales Risiko
Bei vielen NME ist ein deutlich erhöhtes pulmonales
Risiko gegeben [15,20,27]. Dies äußert sich durch
häufige pulmonale Infekte, ein erhöhtes Risiko einer
Ateminsuffizienz oder das Vorliegen schwieriger

Atemwege. Diagnostisch stehen hier neben der klini-
schen Untersuchung die Pulsoxymetrie, die Anferti -
gung einer Blutgasanalyse, die Durchführung einer
Lungenfunktionsprüfung oder das Anfertigen eines
Röntgenthorax zur Verfügung. Die Aussagekraft der
einzelnen Untersuchung hängt aber sehr von der zu
Grunde liegenden Erkrankung und dem geplanten
Eingriff ab [27]. 

Bei der klinischen Untersuchung ist unter anderem auf
Zeichen einer möglichen schwierigen Intubation zu
achten. Eigene Untersuchungen zeigten bei Pati enten
mit DMD in 8 % der Fälle Intubations schwierig    keiten.
Bei Beteiligung der Hirnnerven (ALS, SMA, GBS,
CMT) oder Schwäche der Schlund  muskulatur (DMD,
MD) findet man häufig rezidivierende Aspira  tions  -
pneumonien in der Anamnese. Diese Patienten sind in
aller Regel auch perioperativ aspirationsgefährdet
[13]. Ggf. ist hier ein prä opera tiver Status durch eine
gezielte HNO-ärztliche Untersuchung hinweisgebend.
Die Anfertigung eines Röntgenthorax ist in vielen
Fällen präoperativ sinnvoll. Beim Verdacht auf chroni-
sche Aspirationen kann die Vermutung durch den
Röntgenthorax erhärtet werden. Bei Patienten mit
Myopathien können Stauungszeichen auf eine fortge-
schrittene kardiale Funktionseinschränkung hinwei-
sen. Weiterhin lässt sich das Ausmaß von Skoli  osen
beurteilen. Diese treten vor allem bei Patienten mit
Myopathien, aber auch bei der SMA gehäuft auf. 
Bei Patienten mit MG ist auch an die Anfertigung einer
Tracheazielaufnahme zu denken, da bei diesen Pati -
enten gehäuft Thymome auftreten können [28]. 
Lungenfunktionsprüfungen zeigen bei vielen Pati  enten
mit NME vor allem in fortgeschrittenen Krank heits  -
stadien pathologische Ergebnisse [29]. Dabei stehen
restriktive Ventilationsstörungen im Vorder  grund. Dies
betrifft vor allem die Motorneuron  erkran kungen und
die Myopathien. Gerade beim Vor handen  sein ausge-
prägter Skoliosen kann dies zur Verringerung der
Vitalkapazität (VC) auf kleiner 30 % des Sollwertes
führen. Mit Hilfe einer kapillären Blut gasanalyse kann
die Oxygenierung und eine mög  liche CO2-Retention
beurteilt werden. Schwieriger zu beantworten ist die
Frage der Aus sagekraft der erhobenen Befunde für
die perioperative Phase. Keiner der gemessenen
Parameter kann zum Beispiel die Notwendigkeit einer
postoperativen Beatmung vorhersagen. Hinzu kommt,
dass bei Operationen zur Korrektur von Skoliosen eine
Ver besserung der Lungen  funktion postoperativ
erreicht werden soll und somit die präoperativ gemes-
senen Werte nicht unbedingt als Anhalt dienen kön-
nen. Das Wissen über die Ausgangssituation kann
jedoch hilfreich sein, eine unnötig forcierte postopera-
tive Atem thera  pie durch Unkenntnis des vorbestehen-
den Status zu vermeiden.
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2.5 Medikamentöse Prämedikation
Der Prämedikation kommt bei der Vorbereitung auf
eine Narkose eine wichtige Rolle zu. Ihr Einsatz bei
NM-erkrankten Patienten ist nicht von vorn herein
abzulehnen, sondern nur wohl überlegt einzusetzen. 
Krankheitsbilder, die häufig mit einer Bulbärsymp to -
matik einhergehen, wie beispielsweise ALS, SMA oder
die MG haben aufgrund ihrer Schluckstörung ein
erhöhtes Aspirationsrisiko. Mit einer Prämedi  kation
mittels atemdepressiver und sedierender Medika -
mente ist in diesem Fall vorsichtig zu verfahren. Je
nach Ausprägung der Bulbärsymptomatik ist eine
Dosisreduktion oder ein gänzlicher Verzicht indiziert
[30]. Möchte man Medikamente mit atemdepressiver
Wirkung vermeiden, so bieten sich Clonidin oder
Promethazin als gute Alternativen zur Prämedi kation
an. Die gleichen Überlegungen gelten auch bei allen
Patienten mit eingeschränkter pulmonaler Reserve.
Auch hier ist die Anwendung potentiell atem  -
depressiver Medikament abzuwägen. Ge ge b enen  falls
sollte auf die abendliche Gabe verzichtet werden und
die direkt präoperative Gabe unter Monitoring erfol-
gen. Besonders Patienten mit MD reagieren aufgrund
der zentralnervösen Beteiligung sehr sensibel auf jeg-
liche atemdepressive Medika mente [31]. 

An dieser Stelle soll auch darauf hingewiesen werden,
dass eine Reihe von Medikamenten und Maß  nahmen
die neuromuskuläre Übertragung direkt oder indirekt
beeinflussen und zur Exazerbation der NME führen
können. Ausführlicher wird dies in Kapitel 3.5 in die-
sem Artikel angesprochen.

Intraoperatives Management

Das intraoperative Management umfasst die gezielte
und angepasste Auswahl des Narkoseverfahrens, die
Auswahl der Medikamente, die Entscheidung für zu -
sätz liches Monitoring, aber auch begleitende Maß -
nahmen wie das Wärmemanagement. So sind die bei
den postjunktionalen Störungen in der Regel kontrain-
dizierten volatilen Anästhetika bei den präjunktionalen
Störungen gleichwertig einsetzbar oder bei den 
junktionalen Erkrankungen sogar potentiell von Vor -
teil. Dem entgegen zeigen sich bei der Wir kung der
Muskelrelaxantien (MR) auch Unter schiede innerhalb
der Erkrankungsgruppen. Opiate sind bei allen NME
ohne Probleme einsetzbar.

3.1 Monitoring
Wie bei allen Narkosen bestimmen neben den
Begleiterkrankungen vor allem die Art und Größe des
Eingriffs das Ausmaß an Überwachungsmaßnahmen.
Allerdings gibt es bei Patienten mit NME einige spezi-
fische Besonderheiten.

Wie schon erwähnt, findet sich bei den Myopathien,
aber auch bei der Friedreich-Ataxie (FA) häufig eine
Kardiomyopathie. Wenn auf Grund der Art des Ein -
griffs mit größeren Blutverlusten oder Flüssig keits -
verschiebungen zu rechnen ist, sollte man die
Indikation zur Platzierung einer arteriellen Kanüle
großzügig stellen. Dies gilt umso mehr für Patienten
mit DMD, da bei dieser Erkrankung mit einem erhöh-
ten Blutverlust zu rechnen ist. Gleichzeitig ist es auf
diesem Wege möglich, arterielle Blutgasanalysen zu
entnehmen. Dies ist bei Patienten mit pulmonalen
Dysfunktionen, wie sie bei Patienten mit ALS, SMA
oder DMD gerade im fortgeschrittenen Krankheits  -
stadium auftreten, sehr hilfreich. Die Anlage eines zen-
tralen Venenkatheters dient neben einem sicheren
Zugangsweg bei Patienten mit schlechten Venen  -
verhältnissen (häufig bei DMD) vor allem zur Steue -
rung der Flüssigkeitstherapie und der Kate  chola -
mingabe. Sie ist also durch das meist bestehende
erhöhte kardiopulmonale Risiko bei größeren Ein -
griffen durchaus gerechtfertigt. 
Bei Patienten mit GBS oder MD hingegen ist die
Reizleitung des Herzens oft in Mitleidenschaft gezo-
gen. Hier ist durchaus die Verwendung intraoperativ
platzierter Defibrillations- und Schrittmacher  elek  -
troden anzuraten, da es sowohl zu höhergradigen
Blockbildern (GBS, MD) als auch zu ventrikulären
Salven und Kammerflattern (MD, EDMD) kommen
kann [11,32,33]. 
Neben dem erweiterten kardiopulmonalen Monito  ring
erlangen vor allem die Überwachung der Körper -
tempera tur und die Relaxometrie einen besonderen
Stellenwert. Hypothermie führt postoperativ zu
Shivering und Stress und damit zu einer deutlich
gesteigerten Atemarbeit. Bei einer eingeschränkten
pulmonalen Funktion, wie sie bei vielen Patienten mit
NME vorkommt, kann dies sehr schnell zur respirato-
rischen Erschöpfung führen. Bei Patienten mit MD
besteht bei Hypothermie die Gefahr von ausgeprägten
Muskelspasmen, was vor allem postoperativ zu einer
großen Beeinträchtigung der Atmung führen kann [34].
Gerade eine reduzierte Muskelmasse, wie sie bei
Patienten mit NME typischerweise anzutreffen ist,
führt häufig zum schnelleren intraoperativen
Auskühlen [10]. Die Relaxometrie ist obligat bei jeder
Narkose unter Verwendung eines Muskelrelaxans
(MR), da in vielen Fällen die Wirkung des MR nicht
vorhersehbar ist. Streng genommen sollte dabei so   gar
immer eine kalibrierte Messung durchgeführt werden,
d.h., es muss eine Eichung des Relaxo meters vor der
ersten Gabe eines MR erfolgen, da nur so aussage-
kräftige Werte ermittelt werden können. Hinzu kommt,
dass ein TOF-Quotient von 0,9, wie er für neuro -
muskulär gesunde Patienten an ge  strebt wird, unter
Umständen nicht ausreichend ist. �
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3.2 Muskelrelaxantien (MR)
Der Einsatz von MR bei NME stellt wohl den größten
Unsicherheitsfaktor für den Anästhesisten dar. Es
muss nicht notwendiger Weise bei allen NME auf den
Einsatz von MR verzichtet werden. Die Substanz
muss nur gut ausgewählt, die Dosis in dividuell ange-
passt und ihre Wirkung streng überwacht werden. Bei
den junktionalen Störungen ist - als Ausnahme -
Succinylcholin sogar Mittel der Wahl.

3.2.1 Succinylcholin als depolarisierendes MR 
war lange Zeit vor allem bei der Einleitung nicht nüch-
terner Patienten oder möglicher schwieriger Intuba -
tionen ein sicheres und bewährtes MR. Allerdings ist
Succinyl  cholin eine Triggersubstanz der Malignen
Hyper  thermie (MH) und kann bei Patienten mit
Paresen und Immobilisation zu lebensbedrohlichen
Hyperkaliämien führen. Dabei wird die Hyperkaliämie
durch das Vor  handensein extrajunktionaler, fetaler
Acetylcholin  rezep toren ausgelöst, welche aufgrund
einer funktionellen oder strukturellen Denervierung
schon nach 48 Stunden auf den Muskelzell mem -
branen exprimiert werden. Dieses Phänomen findet
man sehr ausgeprägt bei den Motorneuroner kran -
kungen, aber auch Patienten mit Neuropathien kön-
nen davon betroffen sein. So ist bei Patienten mit 
ALS oder SMA die Gabe von Succinylcholin streng
kontraindiziert, während bei Patienten mit CMT, nach
Ausmaß der betroffenen Muskel  gruppen entschieden
werden muss. Durch die massive Kaliumfreiset zung
kann es zu malignen Arrhythmien bis hin zum
Herzstillstand mit hoher Mortalität kommen [35-39].
Bei den postjunktionalen Erkrankungen ist Succinyl -
cholin ebenfalls streng kontraindiziert. Dabei ist die
Triggerung einer MH nur bei Patienten mit Central
Core Disease (CCD) zu befürchten, bei allen anderen
Myopathien führt Succinylcholin zu schweren
Hyperkaliämien mit hoher Mortalität. Bei Patienten mit
MD kommt hinzu, dass Succinyl cholin ausgeprägte
Spasmen der Muskulatur auslösen kann, bis hin zur
Unmög lichkeit der Ventilation und Intubation. Wichtig
zu wissen ist, dass diese Muskelspas men bei der 
MD durch keinerlei MR „gelöst“ werden können. Die
junktionalen Stö  rungen bilden eine Aus nahme. Bei der
MG ist Succinyl  cholin den nichtdepo la risierenden
Muskel relaxantien (NDMR) vorzuziehen. Kompli -
kationen wie Rhabdo myolysen und Hyper kaliämien
sind nicht beschrieben. Dies ist pathophysiologisch
erklärbar, da bei der MG weder eine Störung der
Nerven noch der Muskulatur als solcher vorliegt. Es
besteht allerdings eine Resistenz der Muskulatur bei
MG-Patienten, so dass höhere Succinylcholindosen
verwendet werden müssen, was im Einzelfall auch zu
einer Verlängerung der Wirkdauer auf 30 Minuten
führt. Patienten mit LES zeigen zwar keine Kompli -

kationen, aber eine stark erhöhte Sensitivität gegen -
über Succinylcholin.

3.2.2 Die Verwendung nichtdepolarisierender
Muskel relaxantien (NDMR) bei Patienten mit NME
birgt keine spezifischen Gefahren, einzig die Wirk -
dauer ist in fast allen Fällen nicht vorhersehbar, und ihr
Einsatz erfordert die zwingende Überwachung mittels
Relaxometrie.
Für die Motoneuronerkrankungen gilt in der Regel,
dass die Dosis der NDMR deutlich reduziert werden
muss und die Wirkdauer erheblich verlängert ist [40].
In der Gruppe der Neuropathien dagegen ist für die
CMT und die FA eine Gesunden vergleichbare Wirk -
dauer für verschiedene NDMR beschrieben [41,42].
Patienten mit junktionalen Störungen reagieren über-
aus sensibel auf die Gabe von NDMR. Im Falle des
LES ist eine Dosisreduktion auf 5 % der ED95 emp-
fohlen, so dass bereits die Gabe einer Priming-Dosis
zum vollständigen Erschlaffen der Muskulatur führen
kann. Bei der MG ist die Wirkung vom Stadium der
Erkrankung abhängig, wobei mit zunehmender
Schwere die Sensitivität größer wird [43]. In der Regel
ist eine Dosisreduktion um den Faktor 2 bis 8 notwen-
dig. Diese kann über die Bestimmung des TOF-
Quotienten vor Gabe des NDMR abgeschätzt werden
[44]. Bei Patienten mit postjunktionalen Störungen
sind sowohl stark verlängerte als auch normale
Wirkdauern für verschiedene NDMR publiziert. DMD-
Patienten zeigen sowohl nach Gabe von Rocuronium
als auch nach Mivacurium eine deutlich verlängerte
neuromuskuläre Blockade (NMB). Im Falle von
Rocuronium dauert es dabei im Einzelfall bis zu 5
Stunden, bis eine Erholung der NMB erreicht ist
[45,46]. Hinzu kommt, dass eine Dosisreduktion von
Rocuronium nicht nur die Dauer der NMB kaum ver-
kürzt, sondern auch zu einer unvollständigen NMB
führt [47]. DMD-Patienten sind also nicht sensitiver
gegenüber NDMR. Dies wird auch durch die verlän-
gerte Anschlagszeit von Rocuronium deutlich. Diese
Effekte bei DMD-Patienten sind vom Krank heits -
stadium abhängig und verstärken sich mit fortschrei-
tender Dauer. Im Gegensatz dazu ist die Wirkung von
Vecuronium und Mivacurium bei Pati enten mit MD
unverändert [48,49].

3.2.3 Die Rolle von Cholinesterasehemmern zur
Antagonisierung einer NMB bei Patienten mit NME ist
nicht abschließend geklärt. Bei den präjunktionalen
Störungen können sie eingesetzt werden. Im Falle der
MG gehören sie zur Standardtherapie der Patienten,
müssen aber zum gewünschten Therapie effekt titriert
werden, um eine cholinerge Krise zu vermeiden. Dabei
beträgt die intravenöse Dosis 1/30igstel der oralen
Dosis [30]. Bei den postjunktionalen Störungen sind �

�



232 I ÜBERSICHTEN / REVIEW ARTICLES

© Anästh Intensivmed 2009;50:223-241  Aktiv Druck & Verlag GmbH

sowohl komplikationslose Anwendungen als auch
myotone Reaktionen in der Literatur beschrieben [50].
Für die DMD ist die sichere und zuverlässige
Antagonisierung gezeigt worden [51]. Inwieweit
Sugammadex eine Alternative zur Antagonisierung
der Wirkung der NDMR vom Steroid typ ist, bleibt
abzuwarten. Der Wirkmecha nismus einer kompletten
Elimination des Relaxans durch Einkapselung ist viel-
versprechend, allerdings liegen bis jetzt keine Daten
zur Anwendung bei Patienten mit NME vor. Im Zweifel
ist die postoperative Beatmung bis zum Abklingen der
Wirkung der Antagonisierung vorzuziehen.

3.3 Anästhetika 
Schwebt die Diagnose NME im Raum, so ist man
geneigt, den „sicheren Weg“ über eine triggerfreie
Narkose zu gehen. Die Angst vor dem Auftreten einer
MH oder einer Rhabdomyolyse drängt sich unweiger-
lich auf. Jedoch ist der Verzicht auf volatile Anäs -
thetika nur bei den postjunktionalen Störungen zwin-
gend notwendig.
Dabei besteht bei Gebrauch volatiler Anästhetika bei
Patienten mit Myopathien vor allem die Gefahr einer
Rhabdomyolyse. Als Ursache hierfür käme eine Inter -
aktion der Volatilia mit den gestörten Muskelzell -
membranen in Betracht, letztendlich bleibt dies aber
spekulativ. Die MH hingegen ist ein eigenständiges
Krankheitsbild und nur mit dem CCD und dem Kingh-
Denborough-Syndrom vergesellschaftet [52-54]. Bei
allen anderen Myopathien ist bis heute kein Zusam -
men hang nachgewiesen.
Bei präjunktionalen und junktionalen Störungen gibt
es keine Gründe gegen den Gebrauch volatiler Anäs -
thetika, da bei diesen Erkrankungen keine strukturelle
Störung des Muskels selbst vorliegt. In der Literatur
finden sich unter anderem Fallberichte für ALS, SMA,
CMT, GBS, MG, bei denen sowohl Propofol als auch
Volatilia komplikationslos eingesetzt wurden [30,42,
55-58]. Gerade bei den junktionalen Erkran  kungen
MG und LES scheinen ihre muskel  relaxierenden
Eigenschaften von Vorteil, da man dann in der Regel
auf die Gabe von MR verzichten kann.

3.4 Lachgas
Lachgas hat eine gute analgetische Potenz. Es wird
sowohl als Zusatz bei balancierten als auch bei total
intravenösen Narkosen verwendet. Im Gegensatz zu
volatilen Anästhetika wie Sevo-, Des-, Iso- und En  -
fluran stellt Lachgas keine Triggersubstanz der MH
dar und löst auch keine Rhabdomyolysen aus. Vor  -
sicht geboten ist bei kardial vorgeschädigten Pati -
enten. Hier kann es durch seine negativ inotrope Wir -
kung zu einer Verschlechterung der kardialen Funk  tion
kommen. Auf Lachgas ist aus diesem Grund vor allem
bei den Myopathien zu verzichten. Auch bei Patienten

mit Neuropathien ist der Ge  brauch von Lachgas
zumindest aus pathophysiologisch theoretischer Sicht
kritisch zu hinterfragen, da die Mög lich keit besteht,
die bestehenden Neuro pathien zu verschlimmern. Bei
Patienten mit CMT wird ein Zusam menhang zwischen
Verwendung von Lachgas und einer Verschlechterung
neurologischer Symptome sowohl nahegelegt [59], als
auch verworfen [60].

3.5 Regionalanästhesie
Regionalanästhesieverfahren bieten oft eine gute
Alternative zur Allgemeinanästhesie. Sowohl zentrale
als auch periphere Regionalanästhesien sind bei
Patienten mit junktionalen und postjunktionalen
Störungen problemlos durchführbar. Dies ist aus
pathophysiologischer Sicht begründbar, da bei diesen
Erkrankungen in aller Regel keine Mitbeteiligung von
Nerven besteht. Dagegen ist bei den präjunktionalen
Störungen, welche ja durch eine Störung der neuro-
nalen Funktion gekennzeichnet sind, eine kritische
Haltung gegenüber Regionalanästhesien nachzuvoll-
ziehen. Die Bedenken gegen eine Regional anästhesie
begründen sich auf eine Publikation von Critchley, der
bei der Durchführung einer Spinal  anästhesie bei
Patienten mit GBS und MS 1937 eine Verschlechte -
rung der neurologischen Symptome beobachtet hat
[61]. Das GBS stellt als eine entzündliche Erkrankung
aber einen Sonderfall dar. Als Ursache wird eine
Entzündung durch Autoantikörper mit konsekutiver
Zerstörung der Myelinschicht der Nerven diskutiert.
Ebenso sollte bei Patienten mit MS als einer demyeli-
nisierenden Erkrankung Regional anäs thesieverfahren
zumindest kritisch diskutiert werden. Bei der
Durchführung von Spinalanästhesien kann es zu einer
Verschlechterung der neurologischen Symptome
kommen [62,63], wenngleich die komplikationslose
Durchführung von Epidural  anäs  thesien und periphe-
ren Blockaden beschrieben wurde [62,64]. Bei allen
anderen präjunktionalen Erkrankungen (sowohl
Motoneuronerkrankungen als auch Neuropathien) ist
die erfolgreiche Durchführung zentraler und peripherer
Regionalanästhesie ver fahren mehrfach publiziert,
ohne dass es zu einer Verschlechterung der Neuro -
logie gekommen wäre. Im Speziellen finden sich ent-
sprechende Berichte für folgende Erkrankungen:
CMT, ALS, SMA, DMD, LGMD, MD, CCD [55,65-72].
Es ist aber darauf hinzuweisen, dass neben der Be -
ach  tung der allgemein gültigen Indikationen und
Kontraindikationen, eine genaue und ausführliche
Doku mentation des neurologischen Ausgangs be -
funds zwingend durchgeführt werden soll.
Bei Patienten mit Neuropathien kann sich das
Auffinden peripherer Nerven mit Hilfe des Nerven  -
stimulators schwierig gestalten. So fanden wir in eige-
nen Untersuchungen, dass bei einem Teil von CMT- �
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Patienten, bei denen wahrscheinlich die Neuro  -
pathie bereits weit fortgeschritten war, eine Stimula  -
tion des N. ischiadicus nur mit sehr hohen Strom -
stärken möglich war. Diese Patienten hatten aber
auch postoperativ nur einen geringen Schmerz  -
mittelbedarf, was die These der fortgeschrittenen
Neuropathie stützt.
Bei der MD kann es, ausgelöst durch Kälte, Stress
oder mechanische Reizung, zu Spastiken der Musku  -
latur kommen. Diese können auch durch Regional   -
anästhesien nicht verhindert werden, da sie direkt an
der Muskelmembran, bedingt durch die in ihrer Funk -
tion gestörten Ionenkanäle, entstehen [70]. Theo  -
retisch existiert hier die Überlegung, dass durch eine
i.v.-Regionale Abhilfe geschaffen werden könnte.

3.6 Andere Medikamente
Neben den oben besprochenen Medikamenten zur
Durchführung der Anästhesie können auch andere
Medikamente die NME in ihrer Klinik beeinflussen.
Dies geschieht entweder über eine Verschiebung des
Elektrolythaushaltes oder durch eine direkte oder indi-
rekte Beeinflussung der NMB [73]. Zu diesen
Medikamenten zählen unter anderem einige Abführ  -
mittel, Antazida, Antiarrhythmika, Antibiotika (Cep  -
halos  porine, Aminoglykoside), Antirheumatika, Diu  -
retika, Kontrastmittel, Lokalanästhetika, Nikotin und
Psychopharmaka [74-77]. So können beispielsweise
magnesiumhaltige Medikamente oder auch Amino  -
glykosid-Antibiotika bei Patienten mit MG eine myas-
thene Schwäche verstärken oder im schlimmsten Fall
eine lebensbedrohliche Krise mit akutem Ver  sagen
der Atemmuskulatur, „myasthene Krise“ genannt,
auslösen [78]. Bei Überdosierung von Cho   linesterase -
hemmern kommt es hingegen zu einer „cholinergen
Krise“ mit den gleichen Auswir  kungen. Bei Patienten
mit Mitochondriopathien sind Lakta ta zidosen nach
Gabe von Minocyclin beschrieben [6]. Auch bei CMT-
Patienten werden einige Medi kamente mit einer
Verschlechterung der neurologischen Symptome in
Verbindung gebracht. Hierzu zählen Metronidazol,
Statine, Phenytoin, Nitro  furantoin Sertralin, Isoniazid
und hohe Dosen Peni  cillin [59].

3.7 Blutungsrisiko
Ein erhöhtes perioperatives Blutungsrisiko ist von gro-
ßer Bedeutung, da in diesem Fall Vorkehrungen
getroffen werden müssen. Vor großen Operationen
sind ausreichend Erythrozytenkonzentrate und
Gerinnungspräparate zur Verfügung zu stellen, und
der Einsatz von Fremdblut sparenden Maßnahmen ist
zu überlegen. Für die Gruppe der NME ist eine erhöh-
te Blutungsneigung bei großen Wirbelsäulen  -
operationen gezeigt worden [79], wenn auch über die
Ursachen bisher nur spekuliert werden kann. Bei

Patienten mit DMD sind eine eingeschränkte Throm -
bo zytenfunktion [80], eine verstärkte Koagulation und
Fibrinolyse [81] und eine beeinträchtigte Gefäß  -
reaktion [82] als mögliche Ursachen beschrieben wor-
den. Die potentielle Beeinträchtigung der Gefäß  -
muskulatur kommt prinzipiell bei allen Myopathien in
Betracht, wenn auch dafür bisher keine Befunde vor-
liegen. Aus dem Bereich der präjunktionalen und junk-
tionalen Stö  rungen ist nur die Myasthenia gravis
erwähnenswert. Hier muss bedacht werden, dass bei
12 % der Patienten weitere Autoimmunerkrankungen
vorliegen und das Vorliegen einer Autoimmun  -
thrombo  zytopathie ausgeschlossen werden muss.

Postoperative Überwachung

Zur Frage der postoperativen Überwachung von
Patienten mit NME gibt es keine Daten in der Literatur.
Demzufolge können auch keine allgemein gültigen
Empfehlungen ausgesprochen werden. Im Folgenden
wird vielmehr versucht, einige Beispiele anhand per-
sönlicher Erfahrungen und pathophysiologischer
Mechanismen einiger Erkrankungen zu geben (Tab. 1).
Entscheidend ist die Zusammen  schau von spezifi-
schen Besonderheiten der Erkrankung, den klinischen
Befunden, dem Stadium der Erkrankung und dem
geplanten Eingriff. Be  sonderes Augenmerk erfordern
hierbei mögliche Beeinträchtigungen der kardiopul-
monalen Funkti  onen und die Beteiligung von
Hirnnerven. Erfahrung des Personals, interdisziplinäre
Kooperation sowie räumliche Gegebenheiten spielen
natürlich auch eine wichtige Rolle.

4.1 Postoperative Maßnahmen
Bei der postoperativen Betreuung von Patienten mit
NME gelten die gleichen Grundsätze wie bei allen
anderen Patienten auch. Allerdings gibt es einige
Besonderheiten, auf die an dieser Stelle hinzuweisen
ist. Vermeidung postoperativen Stresses und damit
Reduktion des Sauerstoffverbrauchs sind entschei-
dend bei Patienten mit NME, da in vielen Fällen eine
kardiopulmonale Beeinträchtigung vorliegt. Hierzu
sind die Einhaltung von Normothermie zur Vermei  -
dung von Shivering und eine suffiziente Schmerz  -
therapie von großer Bedeutung. Shivering führt nicht
nur indirekt zu einer vermehrten Atemarbeit, sondern
kann bei Patienten mit MD auch myotone Reaktionen
auslösen. Eine suffiziente Schmerz  therapie ist selbst-
verständlich und vermindert den postoperativen
Stress deutlich. Die geeigneten Maßnahmen sind indi-
viduell abzuwägen und umfassen medikamentöse
Therapien und alle Formen der Regional anäs thesie.
Dabei können auch bei großen Wirbelsäulen -
operationen durchaus Periduralkatheter für die post-
operative Schmerztherapie zum Einsatz kommen �
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[83]. Bei einzelnen Erkrankungen muss aber durch-
aus mit Nebenwirkungen bestimmter Anal getika
gerechnet werden. So wird von einer erhöhten Toxi  -
zität von Paracetamol bei Patienten mit Muskel  -
dystrophie berichtet [84]. Nicht zu vergessen ist auch
die konsequente Sauerstoffgabe in der postoperati-
ven Phase [85]. 

4.2 Ambulante Eingriffe
Die Diagnose „Neuromuskuläre Erkrankung“ allein ist
kein Grund, einen Eingriff nicht ambulant durchzufüh-
ren. Vor allem Patienten mit peripheren Neuro  pathien
sind häufig nur wenig beeinträchtigt. So scheint bei
Patienten mit CMT eine ambulante Operation nach
den allgemein üblichen Maßstäben durchführbar,
wenn keine Beteiligung von Hirnnerven vorliegt. Wenn
eine Beteiligung von Hirnnerven (Schluckstörungen
etc.) vorhanden ist, besteht oft eine erhöhte
Aspirations gefahr, die eine stationäre Überwachung
erfordert. Im Gegensatz dazu ist bei den Erkran -
kungen der Motoneurone, junktionalen Störungen und
den Muskelerkrankungen eine stationäre Überwa-
chung fast immer erforderlich und von ambulanten
Operationen abzuraten. 

4.3 Intensivstation
Auch die Frage, ob postoperativ eine Überwachung
auf einer Intensivstation notwendig ist oder eine Über-
wachung auf Normalstation ausreicht, kann nicht „evi-
dence-based“ beantwortet werden. Bei spiel haft kön-
nen Patienten mit MG sehr wohl postoperativ (z.B.
nach Thymektomie) auf einer Normal  station betreut
werden. Hier wäre die Frage nach der Erfahrung der
beteiligten Personen mit diesem Krankheitsbild von
entscheidender Bedeutung. Generell sollte die Regel
gelten, dass je geringer die Erfahrung ist, um so eher
die Entscheidung zugunsten der Intensivstation fallen
sollte. Bei anderen NME spielt das Krankheitsstadium
eine entscheidende Rolle. So sind bei jungen
Patienten mit DMD oft nur eine geringe periphere
Muskelschwäche und keine kardiopulmonalen
Defizite zu beobachten. Hier ist eine intensivmedizini-
sche Überwachung nicht notwendig. Dies ändert sich
dramatisch mit Fort  schreiten der Erkrankung.
Jugendliche DMD-Pati enten haben oft respiratorische
Einschränkungen, Schluckstörungen, beginnende
Kardiomyopathien und stark verlängerte NMB nach
Relaxantiengabe. In diesen Fällen ist eine intensivme-
dizinische Überwachung häufig auch bei kleinen
Eingriffen angezeigt. Manche NME erfordern auch
aufgrund der Erkran kung selbst eine postoperative
intensivmedizinische Überwachung. Patienten mit MD
neigen zu malignen Herzrhythmusstörungen [26],
Mitochondriopathien können zu schweren Lakta t -
azidosen [6] führen, und Patienten mit beginnendem

GBS sind durch fulminant aufsteigende Lähmungen
gefährdet [11]. In diesen Fällen sollte in aller Regel die
Überwachung auf einer Intensivstation durchgeführt
werden. 

4.4 Postoperative Beatmung
Die prophylaktische postoperative Beatmung ist nicht
indiziert. Sie geht mit einem hohen Risiko einer
Pneumonie einher, welches proportional mit der Beat  -
mungsdauer zunimmt [86]. Gleichzeitig führt die
Beatmung zu einer Schwächung der Atemmusku latur,
was gerade bei Patienten mit NME vermieden werden
muss, da gerade das Zwerchfell bei vielen NME mit-
betroffen ist. Eine frühestmögliche Extuba tion ist in
jedem Fall anzustreben. Dies ist im Einzel fall nicht
immer möglich. Besonders gefährdet sind Patienten
mit NME, bei denen eine Einschränkung des respira-
torischen Systems besteht. Dazu zählen in erster Linie
die Motorneuronerkrankungen (ALS, SMA), das GBS,
die FA und die Muskeldystrophien (DMD, MD). Aber
auch Patienten mit MG können im Rahmen von choli-
nergen oder myasthenen Krisen respiratorisch
dekompensieren.
Die Frage nach einem Prädiktor für eine postoperativ
notwendige Beatmung ist schwierig zu beantworten.
Patienten mit NME haben in aller Regel eine restrikti-
ve Ventilationsstörung. Dabei wird vielfach eine VC
kleiner als 30 % des Sollwertes mit einer zu erwarten-
den postoperativen Beatmung und einer erhöhten
Mortalität in Verbindung gebracht [29,87]. Gerade
aber Patienten mit NME erhalten operative Korrek  -
turen einer thorakalen Skoliose, um die respiratorische
Situation zu verbessern. Harper und Kollegen konnten
zeigen, dass bei DMD-Patienten, bei denen eine ope-
rative Korrektur der Skoliose durchgeführt wurde, die
Dauer der postoperativen Beatmung un  ab hängig ist
von der VC des Patienten. So war bei Skoliose  -
operationen auch eine VC <30 % des Soll  wertes nicht
mit einer längeren Beatmung verbunden [88]. Eigene
Untersuchungen dagegen haben ge  zeigt, dass bei
DMD-Patienten eine Korrelation zwischen erniedrigter
VC und Dauer der postoperativen nichtinvasiven
Beatmung besteht. Eine Korrelation mit der Intu -
bationsdauer bestand jedoch nicht. 
Zu   sammen   gefasst lässt sich sagen, dass es keinen
geeigneten Prädiktor für eine postoperative Beat mung
gibt. Gerade bei präoperativ respiratorisch beein-
trächtigten Patienten oder großen Eingriffen muss
aber in jedem Fall die Möglich  keit einer postoperati-
ven Beatmung gegeben sein. Ziel ist es, trotzdem in
jedem Fall die frühestmögliche Extubation anzustre-
ben. Dabei scheinen vor allem Verfahren der nichtin-
vasiven Beatmung hilfreich zu sein [89]. 

�
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5. Assoziierte Fragestellungen

5.1 Maligne Hyperthermie
Die MH ist eine seltene, eigenständige, autosomal
dominant vererbte Muskelerkrankung. Ursache sind
Mutationen des Ryanodinrezeptors 1 (RyR1) auf
Chromo  som 19q13.1. Der Ryanodinrezeptor 1 kommt
vor allem im Skelettmuskel vor und spielt dort eine
entscheidende Rolle in der Calcium  homö  os tase.
Klinisch sind die Träger der Mutationen unauffällig.
Kommt es nun zur Exposition mit Triggersub  stanzen
(volatile Anästhetika, Succinycholin) führt dies zu einer
Erhöhung des intrazellulären Calcium gehaltes und
dadurch zu einer Aktivierung des Zellstoffwechsels. In
letzter Konsequenz kommt es zu einer Sauer stoff -
unterversorgung der Zelle, Entkopplung der mito -
chondrialen Energiegewinnung und zum Zell -
untergang. Daraus resultieren die typischen klinischen
Symptome wie Hyperthermie, Tachykardie, Hyper  -
kapnie, Azidose und in weiterem Verlauf Hyperkalämie
und Rhabdomyolyse [35,39]. Gerade Hyperkalämie
und Rhabdomyolyse sind aber Symptome, wie sie
durchaus auch bei Patienten mit Muskelerkrankungen
perioperativ immer wieder beobachtet wurden [90].
Dies führte zu einer Un schärfe der Begriffe, so dass
Patienten mit NME ein erhöhtes MH-Risiko zugespro-
chen wurde. Unter  stützt wurde diese These durch
positive MH-Testungen im Halothan-Koffein-Kontrak  -
tur test bei Patienten mit verschiedenen Muskel  -
erkrankungen [39]. Neuere Untersuchungen zeigen
aber, dass nur wenige Myopathien direkt mit einer
Mutation des RyR1 gekoppelt sind. So ist ein direkter
Zusam  menhang zur MH bis jetzt nur für das King-
Denbourough-Syndrom und das CCD nachgewiesen
[91,92]. Davon unabhängig neigen Patienten mit
Myopathien aufgrund der Störung der Muskelzelle zu
MH-ähnlichen Symptomen [93]. Diese können eben-
falls durch volatile Anästhetika oder Succinylcholin
ausgelöst werden, wobei letzteres eher zu Hyper -
kaliämien mit der Gefahr von Herzstillständen führt
[94,95]. Dies ist deshalb wichtig, weil in diesen Fällen
eine Therapie mit Dantrolen keinen bewiesenen
Nutzen hat.
Zusammenfassend kann gesagt werden, dass Pati  -
enten mit einer muskulären Erkrankung eine trigger-
freie Narkose erhalten müssen, wobei aber nur in
wenigen Fällen wirklich die MH als Grund gelten kann.
Bei den präjunktionalen und junktionalen Erkran  -
kungen hingegen gibt es weder Zusammen hänge mit
der MH noch mit gehäuften MH-ähnlichen Episoden.

5.2 Narkose vor Diagnose
Narkosen bei Patienten mit bekannter NME sind heut-
zutage in aller Regel sicher durchzuführen. Es bleibt
aber das Problem der nicht bekannten NME. Dies

umfasst vor allem die Notfallsituation und Nar kosen
bei Neugeborenen oder Kleinkindern.
Ein besonderes Augenmerk liegt auch hier auf der
Anamnese, da sie wichtige Informationen liefern kann.
Beispielhaft sollte nach Folgendem gefragt werden:
Narkosezwischenfälle in der Verwandt schaft, unklare
Muskelschwächen, Rollstuhl pflichtig  keit, verzögerte
motorische Entwicklung, Gangun  sicher heiten,
Doppelbilder etc. All diese Befunde können Hinweise
auf das Vorliegen einer NME geben. Ist eine
Anamnese nicht möglich, muss das Augenmerk auf
das Erkennen etwaiger Komplika tionen gerichtet sein.
Eine völlige Sicherheit wird es in dieser Frage nicht
geben können. Dies ist umso wichtiger, als dass auch
bei leerer Anamnese durchaus eine NME vorliegen
kann [94,96,97]. So fanden wir in eigenen Unter -
suchungen an Patienten mit Muskeldystrophie
Duchenne, dass eine Diagnose  stellung im Median erst
im Alter von 5 Jahren erfolgt ist. Zusätzlich findet man
bei DMD in 30 % der Fälle eine Neumutation als aus-
lösende Ursache. In diesen Fällen ist auch die
Familienanamnese leer. Allerdings könnte die
Bestimmung der CK als Screeningunter  suchung im
Säuglingsalter geeignet sein, Patienten mit DMD zu
identifizieren [98].
Eine Empfehlung zur Narkoseführung in diesen
Situationen kann nicht abschließend gegeben werden.
Einzig die Verwendung von Succinylcholin muss allge-
mein überdacht werden, da Succinylcholin (neben
Halothan) bei fast allen berichteten Komplika  tionen
verwendet wurde. Dieser Sachverhalt ist durch die
Einführung von Sugammadex noch einmal betont
worden, da nun auch Rocuronium sicher und schnell
antagonisiert werden kann und damit als Alternative
zur Verfügung steht. Zur endgültigen Beurteilung
muss man sicher aber erst den häufigeren Einsatz von
Sugammadex abwarten, zumal gerade für Kinder und
Patienten mit NME wenige oder keine Daten vorlie-
gen. Gegen die Verwendung volatiler Anästhetika
kann auch aufgrund der Seltenheit der Ereignisse
keine Stellungnahme erfolgen.

5.3 Narkose zur Muskelbiopsie
Im Gegensatz zur Narkose ohne das Wissen um eine
eventuelle NME des Patienten, stellt die Narkose zur
Muskelbiopsie eine Situation dar, in der ein
Anästhesist gegenüber den möglichen Problem  -
kreisen sensibilisiert sein sollte. An erster Stelle ste-
hen hier die genaue Erhebung des neuromuskulären
Status und die kardio pulmonale Evaluation des
Patienten. Des Weiteren kann die Familienanamnese
einen Anhalt für die vermutete Erkrankung geben. In
vielen Fällen wird man sich aber mit einer Verdachts  -
diagnose zufriedengeben müssen. Dabei ist die Zahl
der potentiellen Diagnosen sehr groß und unüber- �
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sichtlich, und in vielen Fällen findet man in der
Litera tur nur wenige oder gar keine Hinweise zur
Durchfüh  rung einer Narkose oder zu möglichen
Risiken. Beruhigend ist aber, dass, wie Flick [99] und
auch Driessen [100] zeigen konnten, in den meisten
Fällen keinerlei Probleme auftreten, unabhängig vom
gewählten Narkoseverfahren bzw. von den eingesetz-
ten Medikamenten. Theoretisch lassen sich aber
mögliche Risiken aufzeigen. So ist die Verwendung
von Succinylcholin zu vermeiden. Es handelt sich in
den meisten Fällen um Säuglinge oder Kleinkinder,
und hier muss der Einsatz von Succinylcholin allge-
mein kritisch betrachtet werden. Die Verwendung
volatiler Anästhetika ist bei vermuteter Myopathie eher
kontraindiziert, während die Verwendung von Propofol
bei Mitochondriopathien zumindest theoretisch als
Risiko diskutiert werden kann [101]. Ein Ausweg aus
dieser Situation ist nicht zuverlässig aufzuzeigen, es
kann daher keine allgemeine Empfeh  lung ausgespro-
chen werden. Ein Ansatz könnte der Verzicht sowohl
auf Volatilia als auch auf Propofol sein. Stattdessen ist
die Durchführung einer Allge  mein  anästhesie mit
Midazolam, Ketamin und Remifen  tanil unter
Verwendung einer Larynxmaske denkbar.

5.4 Schwangerschaft
Die perioperative Betreuung einer schwangeren
Patientin mit NME bietet gleich in mehrerer Hinsicht
Herausforderungen. Einmal stellt sich die Frage, wel-
ches Anästhesieverfahren bei der Schwangeren selbst
eingesetzt werden soll und ob auch das Kind von der
Erkrankung betroffen sein kann bzw. Symptome auf-
weist. Ein umfassender Review des Themas findet
sich bei Sax und Rosenbaum [102].
Die Wahl des Anästhesieverfahrens orientiert sich an
der Grunderkrankung, wobei Succinylcholin in den
meisten Fällen kontraindiziert ist. Wenn immer mög-
lich sollten Regionalanästhesieverfahren eingesetzt
werden. Dabei ist es wichtig zu wissen, dass gerade
bei Erkrankungen aus der Gruppe der Neuropathien
(MS, CMT, CIDP) und bei der MG durch die
Schwange r  schaft eine Verschlechterung der neurolo-
gischen Befunde ausgelöst werden kann. Dies sollte
nicht von der Durchführung einer Regionalanästhesie
abhalten, aber im Aufklärungsgespräch deutlich an ge -
sprochen werden. Aber auch bei den Myo  pathien
muss mit einer Verschlechterung der Muskel -
schwäche gerechnet werden. Dies betrifft vor allem
Patientinnen mit MD und LGMD. Die Gabe von
Magnesium ist in fast allen Fällen kontraindiziert, da
eine Muskelschwäche verstärkt oder ausgelöst wer-
den kann. Bei Patientinnen mit MG führt sie sogar zu
einer erhöhten Mortalität [103].
Bei Patienten mit MD und CMT kommt es gehäuft zur
Sectio, da eine spontane Geburt durch die Muskel -

schwäche und das Auftreten unwillkürlicher Myo  -
tonien deutlich erschwert ist. Besondere Vorsicht ist
auch durch das gehäufte Auftreten von Uterus  atonien
und schweren postpartalen Blutungen geboten. Dies
betrifft Patientinnen mit CMT [104] und MD [105] und
kann auch durch die Gabe von Dantrolen ausgelöst
werden [106]. Schwangerschaften bei Patientinnen
mit ALS oder SMA sind Raritäten.
Bei der Versorgung der Neugeborenen muss man wis-
sen, dass einerseits das Kind die Erkrankung der
Mutter geerbt haben kann bzw. andererseits bei
Autoimmunerkrankungen durch den Übertritt von
Antikörpern kindliche Symptome auftreten können.
Bei der MG kommt es in 20 % der Fälle zu myasthe-
nen Symptomen der Neugeborenen, welche eine ein-
bis zweimonatige Behandlung erfordern. In seltenen
Fällen kommt es zum Krankheitsbild der Arthro  -
gryposis congenita. Kennzeichnend sind dabei multi-
ple Kontrakturen, welche durch einen intrauterinen
Bewegungsmangel des Föten bedingt sind. Zusätzlich
kann eine pulmonale Hypoplasie vorliegen, welche mit
einer hohen Mortalität einhergeht [107]. Bei Patienten
mit MD entwickeln etwa 6 - 20 % der Neugeborenen
das Bild einer kongenitalen MD mit therapiebedürftige
Muskelschwächen [108,109]. 

Schlusswort

Insgesamt betrachtet stellt die Gruppe der NME eine
Herausforderung für den Anästhesisten dar, und die
Durchführung von Narkosen bei diesen Patienten birgt
nach wie vor eine Menge Risiken und auch Unge -
wissheiten. Unter Berücksichtigung grundlegender
Regeln können diese Risiken minimiert und sichere
Narkosen durchgeführt werden. Dabei scheint es uns
besonders hilfreich, die NME dem Ort ihrer Störung
nach als präjunktionale, junktionale oder postjunktio-
nale Erkrankungen zu betrachten. Weiterhin haben wir
in diesem Beitrag versucht, systematisch den peri-
operativen Verlauf und einige spezielle Situationen zu
besprechen. Da es für viele der Problemstellungen
keine wissenschaftlich fundierten Lösungen gibt, war
es unser Ziel, die Be richte aus der Literatur, patho-
physiologische Überlegungen und eigene Erfah -
rungen zu verbinden, und daraus Handlungs vor -
schläge abzuleiten (Tab. 1).
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MULTIPLE-CHOICE-FRAGEN (CME 4/2009)
1. Welche Aussage zur Verwendung von Succinylcholin

bei Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen ist
falsch?
a) Succinylcholin ist bei Myopathien streng kontraindi-

ziert, da es zu bedrohlichen Hyperkaliämien führen
kann

b) Bei der Myasthenia gravis kann Succinylcholin als
Muskelrelaxans verwendet werden

c) Die häufigste Komplikation bei der Verabreichung von
Succinylcholin an Patienten mit Muskeldystrophie
Duchenne ist die Maligne Hyperthermie

d) Die Verabreichung von Succinylcholin bei spinaler
Muskel atrophie und amyotropher Lateralsklerose
kann zu Arrhythmien und Herzstillständen führen

e) Patienten mit Lambert-Eaton-Syndrom weisen gegen-
über Succinylcholin eine stark erhöhte Sensitivität auf.

2. Welche Aussage(n) zu Regionalanästhesien bei
Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen ist
(sind) richtig?
1. Bei Patienten mit Muskeldystrophie Duchenne sollen

nach Möglichkeit keine peripheren Regional anästhe -
sie verfahren durchgeführt werden

2. Bei Patienten mit Guillian-Barre-Syndrom können pro-
blemlos Regionalanästhesieverfahren eingesetzt wer-
den

3. Bei präjunktionalen Erkrankungen auf Ebene der
Moto  neurone dürfen keine rückenmarksnahen
Regional  anästhesieverfahren angewendet werden

4. Vor der Durchführung einer Regionalanästhesie bei
Pati  enten mit neuromuskulärer Erkrankung soll eine
Doku mentation des neurologischen Status erfolgen

a) Alle Aussagen sind richtig
b) Nur die Aussagen 1 und 2 sind richtig
c) Nur die Aussage 3 ist richtig 
d) Nur die Aussagen 1 und 3 sind richtig
e) Nur die Aussage 4 ist richtig.

3. Welche Aussage(n) ist (sind) richtig?
1. Alle Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen

haben ein deutlich erhöhtes Aspirationsrisiko
2. Bei Patienten mit Myasthenia gravis kann durch ein

bestehendes Thymom die Intubation erschwert sein
3. Auf atemdepressive Medikamente soll bei Patienten

mit neuromuskulären Erkrankungen in jedem Fall ver-
zichtet werden

4. Als Bulbärsymptomatik wird eine Störung der 
Zungen-, Schlund- und Gaumenmuskulatur durch
Schädigung der versorgenden Hirnnerven bezeichnet

a) Alle Aussagen sind richtig
b) Nur die Aussagen 1 und 4 sind richtig
c) Nur die Aussagen 2 und 4 sind richtig
d) Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind richtig
e) Keine Aussage ist richtig.

4. Welche Aussage zum präoperativen Management bei
Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen ist
falsch?
a) Bei Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen fin-

det man häufig restriktive Ventilationsstörungen
b) Bei Patienten mit Muskeldystrophie Duchenne soll

präoperativ eine Echokardiographie durchgeführt wer-
den, da sich bei diesen Patienten mit zunehmender
Erkrankungsdauer eine Kardiomyopathie entwickeln
kann

c) Bei Patienten mit myotoner Dystrophie treten häufig
bedrohliche Herzrhythmusstörungen auf; deshalb soll
die Durchführung eines 24-Stunden-EKG erwogen
werden

d) Die präoperative Bestimmung der Kreatinkinase bei
Patienten mit Myopathien ist obligat, da diese gut mit
der Schwere der Erkrankung korreliert

e) Bei Patienten mit myotoner Dystrophie soll präopera-
tiv eine Kontrolle der Serumelektrolyte erfolgen, da
Verschiebungen im Elektrolythaushalt zu Muskel -
krämpfen führen können.

5. Welche Aussage(n) zur Narkoseführung bei Patienten
mit neuromuskulären Erkrankungen ist (sind) falsch?
1. Volatile Anästhetika sind nicht nur Triggersubstanzen

der Malignen Hyperthermie, sondern können bei Pati -
enten mit Myopathien auch Rhabdomyolysen auslö-
sen

2. Die Auswahl des Opiats richtet sich wie bei
Muskelgesunden nach der Art und der Länge des
Eingriffs

3. Durch Mg2+-haltige Medikamente kann es bei der
Myasthenia gravis zu einer Verstärkung der myasthe-
nen Schwäche kommen

4. Die Verwendung von Lachgas bei Patienten mit
Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung wird kontrovers
diskutiert

5. Ketamin und Remifentanil gelten als sichere
Medikamente bei Patienten mit neuromuskulären
Erkrankungen

a)   Alle Aussagen sind falsch
b) Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind falsch
c) Nur die Aussagen 1, 2 und 5 sind falsch 
d) Nur die Aussage 1 ist falsch 
e) Keine Aussage ist falsch.

6. Welche Aussage(n) zur Malignen Hyperthermie ist
(sind) richtig?
1. Die maligne Hyperthermie wird autosomal rezessiv

vererbt
2. Klinische Symptome werden durch Störungen der

Calcium-Homöostase ausgelöst
3. Zu den Symptomen der malignen Hyperthermie zäh-

len unter anderen Hyperthermie, Tachykardie und
Hyperkapnie �
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4. Lachgas zählt zu den Triggersubstanzen der Malignen
Hyperthermie 

5. Nur für zwei Krankheiten, das King-Denbourough-
Syndrom und die Central-Core-Erkrankung, ist ein
direkter Zusammenhang nachgewiesen

a) Alle Aussagen sind richtig
b) Nur die Aussagen 1, 3, 4 und 5 sind richtig
c) Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind richtig
d) Nur die Aussagen 2, 3 und 5 sind richtig
e) Keine Aussage ist richtig.

7. Welche Aussage über das postoperative Management
bei Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen ist
falsch?
a) Bei Patienten mit Muskeldystrophie Duchenne soll

unabhängig von der Länge und Art der Operation
post operativ immer eine intensivmedizinische Über-
wachung durchgeführt werden

b) Die prophylaktische postoperative Nachbeatmung ist
bei allen Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen
indiziert

c) Wichtig in der postoperativen Phase sind eine suffi-
ziente Schmerztherapie und die Vermeidung von
Hypothermie und Shivering

d) Bei Patienten mit Muskeldystrophie Duchenne sind
Leberfunktionsstörungen nach der Gabe von Para -
cetamol berichtet worden

e) Bei Patienten mit Charcot-Marie-Tooth-Erkrankungen
können kleinere Operationen auch ambulant durchge-
führt werden.

8. Welche Aussage(n) zu schwangeren Patientinnen mit
einer neuromuskulären Erkrankung ist (sind) richtig?
1. Während der Schwangerschaft kann es zu einer

Verschlechterung der neurologischen Symptome
kommen

2. Die Durchführung von Regionalanästhesierverfahren
soll nur in Ausnahmefällen erfolgen

3. Die Gabe von Magnesium kann eine Muskelschwäche
verstärken oder sogar auslösen

4. Bei Patientinnen mit myotoner Dystrophie und
Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung erfolgt gehäuft ein
Kaiserschnitt

5. Bei Patientinnen mit myotoner Dystrophie und
Charcot-Marie-Tooth-Erkrankung kommt es gehäuft
zu Uterusatonien und postpartalen Blutungen

a) Alle Aussagen sind richtig
b) Nur die Aussagen 1, 3, 4 und 5 sind richtig
c) Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind richtig
d) Nur die Aussagen 2, 3 und 5 sind richtig
e) Keine Aussage ist richtig.

9. Welche Aussage(n) zu Neugeborenen von Müttern mit
neuromuskulären Erkrankungen ist (sind) falsch?
1. Das Neugeborene kann durch den Übertritt von

Antikörpern von der Mutter auf das Kind Symptome
einer Muskelschwäche zeigen

2. Als Arthrogryposis congenita werden multiple Kon -
trakturen bezeichnet, welche durch einen intrauterinen
Bewegungsmangel des Föten ausgelöst werden

3. Bei bis zu 20 % der Neugeborenen von Müttern mit
Myasthenia gravis kommt es postpartal zu myasthe-
nen Symptomen

4. Bei den meisten erblichen neuromuskulären Erkran -
kungen zeigen die Neugeborenen keine Symptome,
da sich die Erkrankung erst im Verlauf manifestiert

a) Alle Aussagen sind falsch
b) Nur die Aussagen 1, 3 und 4 sind falsch
c) Nur die Aussagen 1, 2 und 4 sind falsch
d) Nur die Aussagen 1 und 4 sind falsch
e) Keine Aussage ist falsch.

10. Welche Aussage(n) zu neuromuskulären Erkrankungen
ist (sind) falsch?
1. Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen, insbe-

sondere mit Muskeldystrophie Duchenne, zeigen ein
erhöhtes Blutungsrisiko

2. Eine komplikationslose Narkose in der Anamnese
schließt das Vorliegen einer neuromuskulären Erkran -
kung aus

3. Bei der Muskeldystrophie Duchenne erfolgt die Dia g -
no sestellung im Median im Alter von vier bis fünf
Jahren

a) Alle Aussagen sind falsch
b) Nur die Aussage 1 ist falsch
c) Nur die Aussage 2 ist falsch
d) Nur die Aussagen 1 und 2 sind falsch
e) Keine Aussage ist falsch.
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