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

Der Bundesverband Kleinwiichsige Menschen und
ihre Familien (BKMF) e.V. 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 unterstlitzen alle Ratsuchenden (Betroffene, An-
gehérige und Fachleute) durch Information, Bera-
tung und Betreuung, fihren 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 stellt die enge Ver-
zahnung von ehrenamtlicher Tétigkeit in den Landes-
verbanden, Arbeitsgruppen und Arbeitskreisen sowie
der hauptamtlichen Arbeit in der Beratungs- und Ge-
schéftsstelle im Deutschen Zentrum fir Kleinwuchs-
fragen (DZK) dar.

Weitere Informationen zum BKMF 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

Mit freundlicher Unterstiitzung durch:

Deutsche Angestellten Krankenkasse, Barmer Ersatzkasse,
Techniker Krankenkasse, Die Kaufméannische, KKH, Ham-
burg Minchener Krankenkasse, Hanseatische Krankenkasse,
Krankenkasse fiir Bau- und Holzberufe, KEH Ersatzkasse,
Gminder Ersatzkasse

Selbstverstandlich sind in den Gelben Blattern beide
Geschlechter inhaltlich einbezogen, auch wenn nur die
ménnliche Form Erwdhnung findet.
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Kleinwuchs

Liebe Leserinnen und Leser,

dieses Informationsblatt des Bundesverbandes
Kleinwiichsige Menschen und ihre Familien e.V.
(BKMF) kénnen Sie als Betroffener oder als
Elternteil eines Kindes mit SEDC oder einer
verwandten Skelettdysplasie (z.B. der Kniest-
Dysplasie) an lhren Narkosearzt weiterreichen,
wenn eine Operation geplant ist. Es ist also
nicht als Information fiir Betroffene und Eltern,
sondern als Fachinformation fir den Narko-
searzt gedacht. Insofern wird in diesem Merk-
blatt auch bewusst nicht auf die fir Laien oft
unverstandliche medizinische Fachsprache ver-
zichtet.

Diese Informationen stellte Herr Dr. T. Schauen-
burg zusammen, der als Facharzt fir Anasthesie
in der orthopéadischen Kinderklinik in Aschau/
Chiemgau bei sehr vielen kleinwiichsigen Kin-
dern Narkosen durchgefihrt hat und daher be-
sonders erfahren ist. Herr Dr. H. Menger, lang-
jéhriges Vorstandsmitglied des BKMF, ergénzte
und unterstitzte bei der Ausarbeitung.

lhre
Doris Michel, Vorsitzende des BKMF e.V.
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Narkose bei

Spondylo-epiphyséarer Dysplasia
congenita (SEDC) und verwandten
Skelettdysplasien

| Vorbemerkung |

Der Narkosearzt ist zwar ein erfahrener Fachmann fir
die Narkose beziehungsweise die Versorgung und Si-
cherheit des Patienten vor, wahrend und nach einer
Operation. Insofern bendtigt er fur seine Tatigkeit kei-
ne weiteren Hinweise. Da aber Skelettdysplasien wie
die SEDC sehr selten sind, kann kaum ein Narkosearzt
spezielle Erfahrungen damit haben. Allein dies auszu-
gleichen, ist die Absicht dieses Merkblatts. Keinesfalls
soll hier der Eindruck entstehen, dass die Narkose bei
kleinwiichsigen Menschen grundsatzlich gefahrvoll
ist. Vielmehr geht es darum, mogliche Probleme oder
Erschwernisse vorher zu Uberblicken, um auf diese
Weise Gefahren zu vermeiden.

Dieses Merkblatt kann fiir die behandelnden Arzte
sinnvoll durch das Gelbe Blatt Nr. 3a ,,SEDC und

Kniest-Dysplasie” ergénzt werden.

Narkose bei Spondylo-epiphysarer

Dysplasie congenita (SEDC)




Nr. 3b O Gelbe Blaster

| Allgemeines

Betroffene mit einer Skelettdysplasie wie der SEDC
haben meist eine Reihe anatomischer und physiolo-
gischer Besonderheiten, die ein durchdachtes Vorge-
hen zur sicheren Narkoseleitung erfordern. Dariiber
will dieses Merkblatt kurz gefasst informieren. Da es
ausgeschlossen ist, fir jede bekannte Skelettdysplasie
ein eigenes Merkblatt zu erstellen, ist es notwendig,
dass Sie sich bezuglich einer der SEDC verwandten
Stoérung (z.B. solchen mit ausgeprégten Skoliosen)
ebenfalls in diesem Merkblatt informieren, obwohl
maoglicherweise nicht alle enthaltenen Angaben auf
diese Skelettdysplasie zutreffen.

| Generelle Empfehlungen bei Skelettdysplasien |

1 Ambulantes Operieren nur nach sorgféltiger
Abwagung von Nutzen und Risiko; Klinikum im
Hintergrund fiir evtl. notwendige Uberwachung
postoperativ

[ Peridural- oder Spinalanasthesie vermeiden

[ Regionale Blockaden bevorzugen (3-in-1, Tibialis-
block, Plexus etc., auch Kaudalblock bis 40 kg KG)

[ Bereitstellung aller Intubationshilfen (Bronchoskop,
Larynxmaske, Eschmann-Blindintubationshilfe etc.)

Spezielle anatomische und physiologische
Besonderheiten bei der SEDC

Nachfolgend werden mdégliche Besonderheiten bei
Betroffenen mit SEDC aufgezahlt und die sich daraus
ergebenden Folgerungen fir das anasthesiologische
Management in Kursivschrift angefihrt.

[ Gaumenspalte (falls vorhanden)
Erschwernis bei Intubation méglich
Bei Malampeatti lI-lll evtl. prdoperativ HNO-
arztliches Konsil, evtl. R6ntgenaufnahme der
HWS in 2 (!) Ebenen

[ Hypoplastischer Dens axis und/oder V.a. atlanto-
axiale Instabilitat

Préoperative Diagnostik: Seitliche Réntgen-
aufnahme der Halswirbelsiule, ggf. gehal-
tene Aufnahmen
Starke Reklination des Kopfes bei Intubation
oder Lagerung vermeiden, da sonst Léh-
mungen denkbar
Ggf. bronchoskopische Intubation
Bei zahnérztlichen, kieferorthopéadischen
oder HNO-&rztlichen Eingriffen und gepla-
ter nasaler Intubation gilt ausnahmsweise:
Nasale TubusgréBe ist nicht gleich trache-
aler TubusgréBe!

1 Teils erhebliche Skoliose bzw. Kyphoskoliose
Periduralanasthesie vermeiden
Regionale Blockaden bevorzugen
Gute Unterpolsterung des Riickens

1 Durch Skoliose erhebliche Reduktion der Lungen-
volumina (VC, FRC) méglich

Préoperative Diagnostik: Réntgen Thorax
in zwei Ebenen, ggf. Lungenfunktionsunter-
suchung
Léngere Prdoxigenierung vor Narkoseeinlei-
tung
Postoperative Hypoxien méglich
Ausreichende, unbedingt stationére post-
operative Uberwachung

[ Kontrakturen Hiften
Gute Lagerung von Steil3, Beinen und Ar-

men

[ Risiko fiur maligne Hyperthermie laut Literaturan-
gaben erhoht

Triggerfreie Einleitung mit Fentanyl bzw. TIVA
mit Disoprivan 2% und Remifentanil Tmg
Suxamethoniumchlorid dringend vermei-
den, nur im Notfall, nicht depolarisierende
Muskelrelaxantien sparsam verwenden, evtl.
deutliche Wirkungsverldngerung

[J Gefahr von Druckulzera bei diinner Haut (Hinter-
kopf, Stei), Wirbelsdulenveranderungen und/
oder Kontrakturen

Gut gepolsterte Lagerung bei langen Ope-

rationen

Fur fachanasthesiologische Ruckfragen wenden
Sie sich bitte an die

Anésthesiologische Abteilung der
Orthopadischen Kinderklinik
Bernauer Str. 18

83229 Aschau/Chiemgau

Tel: 08052/1710
Fax: 08052/171200
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Wir geben Unterstitzung und klaren auf. Wir forschen, informieren,

beraten und begleiten. Wir sind fur Sie da.
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