Maligne ==
Hyperthermie

Kurzinformation fiir Patientinnen und Patienten

e

Liebe Patientin, lieber Patient,

es ist gut, dass Sie sich zum Thema maligne
Hyperthermie informieren mochten.

= Bei Ihnen oder bei einem lhrer Angehdrigen
; 'i ist die Veranlagung zur malignen Hyperther-
mie festgestellt worden? Dann bietet Ihnen
diese Broschiire eine erste Orientierung.
Wir hoffen, dass wir einige niitzliche und
neue Informationen fiir Sie zusammen-
gefasst haben, die Sie unterstiitzen.

Bitte bgachten Sie: Diese Broschiire liefert
einen Uberblick, ersetzt aber nicht das
Informationsgesprach mit lhrem Arzt!



Maligne Hyperthermie verstehen

Was ist eine maligne Hyperthermie?

Bei der malignen Hyperthermie (MH) handelt es sich um einen seltenen, potenziell lebens-
gefahrlichen Notfall, der in erster Linie in Zusammenhang mit einer Vollnarkose auftritt.

Eine MH kann aber durch die Gabe bestimmter Narkosemittel auch auf Intensivstationen,

bei einer Notfallversorgung im Krankenwagen, bei einer ambulanten Operation in einer Praxis
oder auch erst nach einer Operation wahrend der Uberwachungszeit auftreten.’

Die Veranlagung zu einer malignen Hyperthermie wird in den meisten Fallen vererbt. |hr liegt
ein genetischer Defekt in der Skelettmuskulatur zugrunde, den in Deutschland einer von
2.000-3.000 Menschen? ein Leben lang in sich tragt — mehr, als man friiher geglaubt hat.
Erhalt ein Patient mit dieser Veranlagung bestimmte Narkosemedikamente und/oder Succinyl-
cholin (Medikament zur Muskelentspannung), kann es zu einer unkontrollierten Aktivierung des
Stoffwechsels der gesamten Muskulatur kommen. Dies muss aber nicht zwingend bei jedem
Kontakt mit diesen Narkosemitteln passieren. Eine MH kann auch nach vormals unauffallig
verlaufenen Narkosen auftreten.!

Was passiert wahrend einer malignen Hyperthermie?

Menschen mit der Veranlagung zur MH merken davon im taglichen Leben praktisch nichts.
Erst wenn sie bestimmte Narkosemedikamente und/oder Succinylcholin erhalten, wird auf

der Ebene der einzelnen Muskelzellen der Zellstoffwechsel aktiviert. Im Normalfall wiirde eine
korperliche Erschopfung zum Stopp dieser Vorgénge fiihren. Bei der MH kommt es stattdessen
zu einer iibermaBigen Muskelarbeit, die den Korper im Extremfall in lebensbedrohlichem Um-
fang iberfordert.?

Eine MH verlauft nicht immer gleich. Es gibt leichte bis schwerwiegende und potenziell todliche
Verlaufsformen.' Ihre Symptome konnen in Reihenfolge, Schnelligkeit des Auftretens und
Starke der Auspragung sehr unterschiedlich sein. Die Symptome reichen von einer gesteigerten
Atemfrequenz liber Herzrhythmusstérungen und Verkrampfungen der Muskulatur bis hin zu
einem starken Temperaturanstieg.* Der Temperaturanstieg war zwar namensgebend fiir die
Erkrankung, tritt jedoch meist erst im Spéatstadium einer voll ausgebildeten MH-Krise auf.'#

Arzte kénnen bei Erkennen eine MH gut behandeln und sie bei gefidhrdeten Personen
vermeiden.

Patienten mit einer MH-Veranlagung konnen sich durch VorsichtsmalRnahmen gut schiitzen.

Was sind die Ausloser fiir eine maligne Hyperthermie?

Die maligne Hyperthermie wird durch bestimmte Narkosemedikamente und Succinylcholin,
sogenannte Triggersubstanzen, ausgelost. Dabei handelt es sich um Medikamente, die bei
Vollnarkosen (Allgemeinanasthesien) eingesetzt werden.

Ausloser (Triggersubstanzen) der malignen Hyperthermie:®¢
1. Narkosemittel, die eingeatmet werden (Enfluran, Isofluran, Desfluran, Sevofluran, Halothan)
2. Substanz zur Muskelentspannung (Succinylcholin)

Patienten mit einer MH-Veranlagung konnen trotzdem operiert werden und sollten
keinesfalls auf notwendige Operationen verzichten. Es stehen eine ganze Reihe von
Narkosemitteln zur Verfiigung, deren sichere Anwendbarkeit bei MH-Patienten
bewiesen ist. Eine lokale Betdubung (Regionalanasthesie) ist je nach Eingriff eine
weitere mogliche Alternative.®

Es sind auch Falle bekannt, bei denen unabhangig von Triggersubstanzen eine MH
aufgetreten ist. Auslosende Faktoren waren hier korperliche Extrembelastung oder
exzessiver Alkohol- bzw. Drogenkonsum.”®



Mit einer MH-Veranlagung
umgehen

Woher weifl man von einer MH-Veranlagung?

Da sie nicht sichtbar ist, erkennt man eine Veranlagung zur MH ggf. erst durch einen entspre-
chenden Zwischenfall bei einer Operation. In den meisten Fallen wird die Veranlagung zur MH
vererbt. Wenn also bei einem Verwandten die Veranlagung zur MH nachgewiesen wurde bzw.
wahrend einer OP ein MH-Ereignis stattgefunden hat, kénnten auch alle Familienmitglieder
davon betroffen sein. Eine Veranlagung zur MH kann aber auch durch Neumutationen entstehen.’
Dariiber hinaus ist eine MH-Assoziation im Falle bestimmter Muskelerkrankungen (z. B. Central
core disease (CCD) oder Multi minicore disease (MmD)) sehr wahrscheinlich.® Besteht ein
Verdacht, kann die Veranlagung durch spezielle Untersuchungen bestatigt werden.®

Wie und bei wem wird eine Veranlagung zur MH untersucht?

Die sicherste Moglichkeit, eine MH-Veranlagung beim Menschen zu diagnostizieren, besteht
in der Durchfiihrung eines In-vitro-Kontrakturtests (IVKT). Hierbei wird dem Patienten eine
Muskelprobe am Oberschenkel entnommen. Diese wird dahingehend untersucht, ob sie sich
unter dem Einfluss von Halothan (ein Narkosemedikament) und Coffein (eine Substanz mit
stimulierender Wirkung) zusammenzieht und hart wird (Kontraktur). Ist dies der Fall, liegt eine
MH-Veranlagung (malignant hyperthermia susceptibility, MHS) vor.?

Alternativ zum IVKT besteht in manchen Fallen auch die Mdglichkeit eines molekulargeneti-
schen Tests. Er alleine ist aber nicht immer aussagekraftig. Man kann mit ihm u. U. eine Muta-
tion (Genveranderung) aufdecken, die fiir die MH-Veranlagung verantwortlich ist.®

Z. B. folgende Personen sollten sich auf eine MH-Veranlagung testen lassen:

« Patienten, die vermutlich eine MH-Krise durchlebt haben® (um zukiinftige MH-Episoden zu
verhindern und um Familienmitglieder zu untersuchen, die ebenfalls von dieser genetischen
Veranlagung betroffen sein konnten)

+ Patienten mit einer MH-Anamnese (Krankengeschichte) in der Familie® (zur Bestatigung
oder zum Ausschluss einer MHS)

Besprechen Sie die Notwendigkeit zur Testung mit einem MH-Zentrum (einen Hinweis
hierzu finden Sie auf der Riickseite). Hier wird man Ihnen in relevanten Fallen eine
Empfehlung aussprechen.

Worauf sollte man achten, wenn eine MH-Veranlagung vorliegt?

Personen, bei denen eine MH-Veranlagung diagnostiziert wurde, erhalten vom MH-Zentrum
einen MH-Warnausweis, der IMMER bei sich getragen werden sollte — zu Hause, auf der Arbeit,
in der Freizeit und auf Reisen. Zusétzlich besteht in den meisten Mobiltelefonen die Moglich-
keit zur Hinterlegung von Notfallkontakten und Vorerkrankungen. Vor einem Eingriff oder einer
Notfallbehandlung missen die behandelnden Personen dringend dariiber informiert werden, auch
wenn sie nicht danach fragen. AuBerdem sollten mdglichst viele Personen im Umfeld von der
Veranlagung wissen. Das kann gerade in Notfallsituationen oder bei Kindern entscheidend sein.

Warten Sie nicht darauf, dass Sie nach einer MH-Veranlagung gefragt werden, sondern
sprechen Sie sie von sich aus an!



Ihre MH-Checkliste

Wichtige ToDos fiir Ihren Alltag
mit einer MH-Veranlagung

MH-Warnausweis IMMER bei sich tragen.

Zusitzliche Hinweismoglichkeiten wie SOS-
Ketten und Aufkleber fur das Auto nutzen.

() Vermerk im Mobiltelefon hinterlegen,
. B. unter ,ICE" (In Case of Emergency)

oder ,Health".

() Im Falle einer Narkose von sich aus auf die
MH-Veranlagung hinweisen.

() Mbglichst viele Personen im'direkten Umfeld
iiber die Veranlagung informieren.

() Bei Kindern auch Betreuungspersonen
-u Hause, in Kindergarten und Schule
informieren.

() BeiReisenins Ausland einen Ausweis in
Landessprache oder in englischer Sprache
mitfuhren.

Wo kann man sich auf eine MH testen lassen?

Sie finden Zentren in Deutschland und Europa, die mit einer In-vitro-Kontrakturtestanlage

ausgestattet sind bzw. deren Ansprechpartner auf der Website der European Malignant
Hyperthermia Group (EMHG).
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