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| Wir iiber uns — Ein Kurzportrait des BKMF e.V. |

Der Bundesverband Kleinwlichsige Menschen und
ihre Familien e.V. (BKMF) setzt sich seit 1988 als bun-
desweite Organisation der gesundheitlichen Selbst-
hilfe fir die Interessen kleinwlichsiger Menschen ein.

Die vorrangigen Ziele unserer Arbeit sind die psycho-
soziale Starkung kleinwtichsiger Menschen, deren In-
tegration in die Gesellschaft, der Abbau vorhandener
Vorurteile und die Bindelung, Systematisierung und
Verbreitung kleinwuchsspezifischen Wissens, wobei
die , Hilfe zur Selbsthilfe” das Leitmotiv darstellt.

Wir unterstiitzen alle Ratsuchenden (Betroffene,
AngehérigeundFachleute)durchinformation, Beratung
und Betreuung, flihren Seminare und Tagungen
durch, nehmen die gesellschaftliche und politische

Interessenvertretung der

kleinwiichsigen Menschen
wahr und fihren For-
B esser schungsprojekte durch.
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Gelbe Blatter I'

Ein wichtiges Prinzip des BKMF e.V. stellt die enge
Verzahnung von ehrenamtlicher Tatigkeit in den Lan-
desverbdnden, Arbeitsgruppen und Arbeitskreisen
sowie der hauptamtlichen Arbeit in der Beratungs-
und Geschéftsstelle im Deutschen Zentrum fir Klein-
wuchsfragen (DZK) dar.

Weitere Informationen zum BKMF e.V. und
dem DZK finden Sie auf unserer Homepage
oder wenden Sie sich bitte direkt an die:

Beratungs- und Geschéftsstelle des BKMF e.V.
im Deutschen Zentrum fir Kleinwuchsfragen

LeinestraBBe 2

28199 Bremen

Tel. 0421/33 61 69-0
Fax 0421/33 61 69-18
info@bkmf.de
www.bkmf.de

Eine Auswahl an Gelben Blattern ist auch in englischer
Sprache erhiltlich.
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Kleinwuchs

Liebe Leserinnen und Leser,

dieses Informationsblatt des Bundesverbandes
Kleinwtichsige Menschen und ihre Familien e.V.
(BKMF) kénnen Sie als Betroffener oder als El-
ternteil eines Kindes mit Achondroplasie oder
Hypochondroplasie an lhren Narkosearzt weiter-
reichen, wenn eine Operation geplant ist. Es er-
génzt somit sinnvoll die Informationsblatter Nr.
1a (Achondroplasie) und 2 (Hypochondroplasie)
im Rahmen unserer kleinwuchsspezifischen
Informationsreihe ,Gelbe Blatter”. Im Unter-
schied zu den Ubrigen , Gelben Blattern” wurde
hier allerdings bewusst nicht auf die fir Laien oft
unverstandliche medizinische Fachsprache ver-
zichtet, um den behandelnden Narkosearzt mit
méglichst praziser fachspezifischer Information
zu versorgen.

Die Informationen stellte Herr Dr. E. Speulda
zusammen, der als Facharzt flir Anéasthesie in
Vogtareuth bei vielen kleinwdchsigen Kindern
Narkosen durchgeftihrt hat. Eine Kontaktaufnahme
ist Uber die Beratungs- und Geschéftsstelle des
BKMEF e.V. méglich. Frau Dr. N. Vaupel ergénzte
und unterstltzte bei der Ausarbeitung.

lhre
Patricia Carl, Vorsitzende des BKMF e.V.

Themenbereiche der Gelben Blatter

Skelettdysplasien .......cccccceveeriiiiinininnne 1-7

Ubrige Kleinwuchsformen ..........cccc......... 11-16

Weitergehende Informationen
Medizinisch-therapeutische Aspekte ....  21-24
Therapeutische Aspekte .......ccccceeeeenne 26
Psychologische Aspekte ........cccccceeee. 29-31
Sozialrechtliche Aspekte .......ccccccceuee 34-36

Gelbe Blatter

Narkose bei Achondroplasie
und Hypochondroplasie

| Vorbemerkung |

Der Narkosearzt ist ein erfahrener Fachmann fur die
Narkose beziehungsweise die Versorgung und Sicher-
heit des Patienten vor, wéhrend und nach einer Ope-
ration. Insofern bendtigt er fur seine Tatigkeit keine
weiteren Hinweise. Da aber die Achondroplasie und
die Hypochondroplasie sehr selten sind, kénnen nur
wenige Narkoseérzte spezielle Erfahrungen damit ha-
ben. Allein dies auszugleichen, ist die Absicht dieses
Merkblatts.

Keinesfalls soll hier der Eindruck entstehen, dass die
Narkose bei kleinwlichsigen Menschen grundsatzlich
gefahrvoll ist. Jedoch sind aufgrund der anatomischen
Gegebenheiten bestimmte personelle und technische
Vorkehrungen notwendig. Dieses betrifft vor allem
die postoperative Phase.

Dieses Merkblatt kann fir die behandelnden Arzte
sinnvoll durch das Gelbe Blatt Nr. 1a ,Achondroplasie”
bzw. Nr. 2 ,,Hypochondroplasie” erganzt werden.

Literaturangaben zur Anasthesie finden sich unter
www.orphananesthesia.eu

Narkose bei Achondroplasie

und Hypochondroplasie
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Generelle Empfehlungen bei Achondroplasie

und Hypochondroplasie

1 Ambulante Operationen und Sedierungen sollten
nur nach sorgfaltiger Abwagung von Nutzen und
Risiko durchgefihrt werden. Atemwegsverle-
gungen bedingt durch die anatomischen Verhalt-
nisse in Kombination mit vermehrter Salivation
kénnen zu postoperativen Atemstillstanden mit
fatalen Folgen fihren. Dies kann auch dann ein-

[ Die Hypochondroplasie ist der Achondroplasie

ahnlich, viele Merkmale sind aber weniger stark
ausgebildet. Insbesondere ist die Form des Scha-
dels weitgehend unauffallig, so dass es weniger
Schwierigkeiten bei der Intubation gibt. Auch
haben muskulédre Hypotonie und deren Folgen
ein geringeres AusmaB. Hingegen sind die ana-
tomischen Auffélligkeiten der Wirbelsaule grund-
satzlich vergleichbar, wenn auch leichter.

2. Probleme der Narkosefiihrung

1 Muskulére Hypotonie, v.a. in den ersten drei

Lebensjahren
muskelrelaxierende Medikamente (einschl.
Diazepam) moglichst ganz vermeiden, post-
operative Hypopnoe méglich.
Nicht depolarisierende Muskelrelaxantien
sollten sparsam verwendet werden, evtl.

deutliche Wirkungsverlangerung
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4. Lagerung

[ Gibbus in den ersten Lebensjahren méglich
gute Unterpolsterung des thorakolumbalen
Ubergangs

1 Kontrakturen von Hiften und Ellbogen
gute Lagerung von Steif3, Beinen und Armen

[1 Gefahr von Druckulzera bei diinner Haut (Hinter-

treten, wenn vermeintlich kein Uberhang an Se- | Besonderheiten der Narkosefiihrung kopf, Steif3), Wirbelsdulenverdnderungen und /
dativa, Narkotika oder Morphinen besteht und [ Das Risiko fur maligne Hyperthermie ist laut Lite- oder Kontrakturen
trifft auch auf Sedierungen zu (z.B. im Rahmen 1. Schwierigkeiten bei der Intubation raturangaben nicht erhoht. Es finden sich jedoch gut gepolsterte Lagerung bei langen

einer MRT-Untersuchung).

] Peridural- oder Spinalanasthesien durfen nur
durchgefiihrt werden, wenn die Folgen einer ho-
hen Ausbreitung des Lokalanasthetikums keinen
Schaden fir den Patienten bedeuten (enger Spi-
nalkanal). Weiterhin sollte eine neurochirurgische
Versorgung einer spinalen Kompression im Not-
fall gewahrleistet sein. Dies gilt vor allem fur die
Anlage von Periduralanasthesien im Kreissaal und
bei Sectio (z.B. Sectiobereitschaft bei Anlage ei-
ner Periduralanasthesie im Kreissaal).

] Regionale Blockaden sollten bevorzugt werden
(Femoralblock, Tibialblock, Plexusanasthesie,
auch Kaudalblock bis 40 kg). Aufgrund der beson-
deren Anatomie muss mit Schwierigkeiten bei der
Anlage oder mit einem Versagen der Regional-

anasthesie gerechnet werden.

Alle Intubationshilfen (Bronchoskop, Larynxmaske,
Videolaryngoskop) miissen sowohl bei einer
Vollnarkose als auch bei einer Sedierung
vorgehalten werden.
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[ Es besteht eine Neigung zu Infekten der oberen

Atemwege, haufig mit starker Verschleimung.
Préoperativ sollte unbedingt Infektfreiheit
sichergestellt werden

Durch hypoplastische Schadelbasis und Maxilla
sowie kleiner Mundéffnung mit engem Zahnrei-
henbesatz

ggf. reduzierter Kieferéffnungswinkel

Die im Verhaltnis groBe Zunge kann die Mund-
héhle nahezu vollsténdig ausfiillen

Bei vermehrtem lymphatischen Gewebe, adeno-

iden Wucherungen, und Tonsillenhyperplasie
sowohl Intubation als auch Masken-
beatmung kénnen erschwert sein

Hypoplastische Nase mit engen Nasengéngen.

Gefahr einer Foramen-Magnum-Stenose und
evtl. zervikale Instabilitat
Hyperextension der HWS bei der Intubation

strikt vermeiden

einzelne Fallbeschreibungen, wobei das Zusam-
mentreffen von Achondroplasie und maligner Hy-
perthermie auch zuféllig sein kann. Eine trigger-
freie Anéasthesie sollte angestrebt werden.
Suxamethoniumchlorid sollte dringend ver-
mieden, nur im Notfall gegeben werden.

[ Neigung zu Hypersalivation

intraoperativ sollte immer Atropin gegeben,

immer ein Antiemetikum verwendet werden.

[ Relativ groBer Fettanteil am Kérpergewicht

verléngerte Halbwertzeit aller lipophilen,
z.B. muskelrelaxierenden Substanzen

3. Postoperative Phase

[ Ggf. postoperativ Extubationsphase bis zur Ruick-

kehr des Schluckreflexes verlangert
Ggf. lange Verweildauer im Aufwachraum
unter der Beachtung der anatomischen und
physiologischen Besonderheiten (Hypersali-
vation, groBBe Zunge)

[ Enges Foramen magnum, teils mit (unerkannter)

Kompression des Spinalkanals
Né&chtliche und v.a. auch postoperative
Apnoen méglich
daher: Ausreichende Uberwachung in den
ersten Néchten nach der Operation sicher-
stellen (Pulsoximetrie)

Operationen

Wir geben Unterstitzung und klaren auf. Wir forschen, informieren,

beraten und begleiten. Wir sind fir Sie da.
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