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Fiir die Anasthesie stellt die mali-
gne Hyperthermie (MH) auch heu-

te noch, knapp 50 Jahre nach Erstbe-
schreibung, ein bedrohliches Krank-
heitsbild dar. Die Gefdhrlichkeit zeigt
sich an der Tatsache, dass in samtli-
chen andsthesiologischen Einrichtun-
gen das Antidot Dantrolen vorgehal-
ten wird. Durch Pravention, Identifi-
kation der Anlagetrager, Aufkldrung
der Betroffenen und Schulung von
Fachpersonal konnten die Haufigkeit
klinischer Krisen sowie die Letalitat in
den letzten Jahren deutlich gesenkt
werden. Diese MaB3nahmen liefern
damit einen wesentlichen Beitrag fiir
die Patientensicherheit im Bereich
der Anasthesiologie.

Die deutschlandweite 24 h besetzte Hot-
line fiir maligne Hyperthermie (bis-
her Prof. Schulte-Sasse Heilbronn, Tel.:
07131-482050) dient seit Jahren sowohl
Laien als auch medizinischem Fachper-
sonal als Anlaufstelle fiir samtliche Fra-
gestellungen im Zusammenhang mit
der MH. Zudem werden Fragen zu den
Themenkomplexen Rhabdomyolyse,
neuromuskuldre Erkrankungen, isolier-
te Kreatinkinase- (CK-)Werterh6hun-
gen und dem anisthesiogischen Vorge-
hen bei Verdacht auf MH beantwortet.
Fragen gibt es haufig auch zum malig-
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nen neuroleptischen Syndrom und zum
Multiorganversagen.

Ab o1.o1.2011 ist die deutschlandwei-
te MH-Hotline unter der Telefonnum-
mer 08221/9600 iiber ein stindig besetz-
tes Mobiltelefon der Neuroanidsthesie der
Neurochirurgischen Klinik der Univer-
sitit Ulm am BKH Giinzburg erreich-
bar. Es wechseln sich dort bei der Beant-
wortung von Fragen 8 speziell geschulte
Oberirzte und Chefarzt Dr. Dirk Repke-
witz ab. Die MH-Hotline ist ebenso wie
das MH-Labor Teil des Neuromuskuld-
ren Zentrums des Universititsklinikums
Ulm (NMZU; Sprecher: Prof. Dr. Dr. E.
Lehmann-Horn). Die neue Telefonnum-
mer 16st die bisherige MH-Hotline (Prof.
Schulte-Sasse, Heilbronn) ab.

Das MH-Zentrum Ulm-Giinzburg
unterhalt nicht nur die MH-Hotline, son-
dern fiithrt auch ein Register fiir Zwi-
schenfille und dokumentiert Anfragen
sowie Beratungen. Dort werden eben-
falls die Daten zu Genetik, Histopatho-
logie und klinischen Besonderheiten ge-
sammelt.

An der Universitit Ulm besteht seit
iiber 15 Jahren ein tiberregionales Labor
fiir MH. Es ist europaweit eines der we-
nigen Labore, in denen der diagnosti-
sche Kontrakturtest (,,in vitro contrac-
ture test, IVCT), histopathologische
Untersuchungen (Prof. Dr. Moller, Uni-

versitdt Ulm) und genetische Testungen
(alle 106 Exons) fir die dominant vererb-
te Anlage zu MH und zu dhnlichen Er-
krankungsdispositionen durchgefiihrt
werden.

Die Haufigkeit der genetischen Dis-
position zur MH wird bei Kaukasiern mit
bis zu 1:3000 der Bevolkerung geschitzt.
Die klinische Inzidenz wird mit 1:50.000
bzw. 1:100.000 Allgemeinanésthesien an-
gegeben. Allerdings basieren diese Schit-
zungen auf klinischen Daten aus einer
Zeit, als die klassischen Trigger-Medika-
mente Halothan und Succinylcholin hau-
fig in hohen Dosierungen und in Kombi-
nation im Einsatz waren, sodass heutzuta-
ge von einer niedrigeren Frequenz klini-
scher Krisen auszugehen ist. Mit Ausnah-
me von Lachgas und Xenon l16sen poten-
ziell alle volatilen Anisthetika eine MH-
Krise aus. Auch extreme korperliche Be-
lastungen, heifle Umgebungstemperatu-
ren und Infektionen kénnen eine ,,awake
episode” triggern.

Die klinischen Symptome einer MH-
Krise [Hypermetabolismus, Tachykardie,
Muskelrigiditit, Kohlendioxid- (CO,)-
Anstieg, im Verlauf Temperaturerho-
hung] beruhen auf einer exzessiv gestei-
gerten Kalzium- (Ca>*-)Freisetzung aus
dem sarkoplasmatischen Retikulum (SR).
Urséchlich findet man in ca. 50% der Fa-
milien eine Mutation im Ca**-Freiset-
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Zentren fiir maligne Hyperthermie
Bochum

Beratung, In-vitro-Kontraktur-
test, genetische MH-Diagnostik
Dr. Cornelia Khler

Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin
Universitat Bochum

St. Josef-Hospital

Alexandrinenstr. 5

44791 Bochum

Tel.: ++49 234 509 26 31

Fax: ++49 234 509 26 27

E-Mail: c koehler@klinikum-bochum.de

Koln

Beratung

Prof. Dr. Frank Wappler

Klinik fiir Anasthesiologie und operative
Intensivmedizin

Universitatsklinikum Witten-Herdecke, K6In
Krankenhaus K6In-Merheim
Ostmerheimer Str. 200

51109 KoIn

Tel.: ++49 221 89 07 38 63

Fax: ++49 22189 07 38 68

E-Mail: wapplerf@kliniken-koeln.de

Leipzig

Beratung, In-vitro-Kontraktur-

test, genetische MH-Diagnostik
Prof. Dr. Henrik Riiffert

Klinik und Poliklinik fiir Andsthesiologie und
Intensivtherapie

Universitatsklinikum Leipzig

Liebigstr. 20

04103 Leipzig

Tel.: ++49 341 971 77 00

Fax: ++49 341 97177 09

E-Mail: mh@uniklinik-leipzig.de

Website: http://kai.uniklinikum-leipzig.de

Mainz

Beratung, In-vitro-Kontraktur-

test, genetische MH-Diagnostik
Dr. Dr. Irene Tzanova

Klinik fiir Anasthesie

Universitatsklinik Mainz

Langenbeckstr. 1

55131 Mainz

Tel.: ++4961 31 17 65 68

Fax: +4+49 613117 66 49

E-Mail: maligne-hyperthermie@anaesthesie.
klinik.uni-mainz.de

zungskanal, dem sogenannten Ryanodin-
rezeptor-Typ 1 (RyRu).

Die Diagnose der MH wird nach
wie vor mithilfe des invasiven IVCT ge-
stellt. Es handelt sich um ein funktio-

nelles, standardisiertes Testverfahren,
dass das Ausmaf3 einer Muskelkontrak-
tur als indirekten Marker fiir die myo-
plasmatische Ca**-Konzentration ver-
wendet. Zur Durchfithrung des Tests ist
eine Muskelbiopsie notwendig. Die bei
dem Test seit {iber 30 Jahren verwende-
ten Trigger-Substanzen sind Koffein und
Halothan. Es werden zusitzlich feinge-
webliche Untersuchungen durchgefiihrt
und neuromuskulire Krankheiten (z. B.
»central core disease®, ,,multiminicore
disease®, King-Denborough-Syndrom)
untersucht, bei denen die Anlage zur
MH héufig einen Nebenbefund darstellt.
Unter wissenschaftlichen Aspekten er-
folgt in Ulm zusdtzlich die Suche nach
neuen Mutationen in den Genen fiir den
muskuldren RyR1 und den muskuldren
L-Typ-Kalziumkanal (Cavr.1).

Die Zahl der bekannten RyRi-Mu-
tationen, die mit der Anlage zur MH as-
soziiert werden, hat in den letzten Jah-
ren auf mehr als 100 zugenommen. Da-
neben sind noch zahlreiche Polymorphis-
men bekannt. Allerdings kann die mole-
kulargenetische Untersuchung aktuell nur
bei 30 Mutationen die bisher erforderli-
che Muskelbiopsie ersparen. Denn bis-
her konnte nur fiir diese Mutationen ein
kausaler Zusammenhang belegt werden.
Eine Besonderheit stellen einige Mutatio-
nen im C-terminalen Bereich von RyR1
dar, die im Gegensatz zu den meisten an-
deren Mutationen nicht mit einer erhéh-
ten, sondern mit einer verringerten Ca?*-
Freisetzung einhergehen. Der Phéanotyp
zeigt hiufig eine Muskelhypotonie, nega-
tive Ergebnisse im IVCT und histologi-
sche Merkmale einer Central core or Mul-
timini core disease. Auch fiir viele ande-
re neuromuskuldre Krankheitsbilder ist
ein Zusammenhang zu MH-Krisen, MH-
ahnlichen Ereignissen bzw. myotonen
Krisen belegt.

Weitere Informationen finden sich
auf den Internetseiten der European
Malignant Hyperthermia Group (http://
www.emhg.org), der Malignant Hyper-
thermia Association of the United
States (http://www.mhaus.org), der Bri-
tish Malignant Hyperthermia Associa-
tion (http://www.bmha.co.uk) und der
Schweizer Maligne Hyperthermie Ver-
einigung (http://www.smhv.ch/). Eine
Broschiire mit Informationen rund um
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Ulm-Griinzburg

Beratung, In-vitro-Kontraktur-
test, genetische MH-Diagnostik
Prof. Dr. Dr. Frank Lehmann-Horn
Hertie-Senior-Forschungsprofessor fiir
Neurowissenschaften

E-Mail: frank.lehmann-horn@uni-ulm.de
und

PD Dr. Werner Klinger

E-Mail: werner.klingler@uni-ulm.de
Universitat Ulm

Albert-Einstein-Allee 11

89081 Ulm

Tel.: ++49 731 502 32 50

Fax: ++49 731 502 32 60

website: www.uni-ulm.de/med/medneuro-
physiology.html

Wiirzburg

Beratung, In-vitro-Kontraktur-
test, genetische MH-Diagnostik
PD Dr. Frank Schuster

MH-Ambulanz

Klinik und Poliklinik fiir Andsthesiologie
Zentrum Operative Medizin
Oberdiirrbacher Str. 6

97080 Wiirzburg

Tel.: ++49 931201307 35

Fax: ++49 9312013 00 39

E-Mail: AN_MH@klinik.uni-wuerzburg.de
Website: http://www.anaesthesie.uni-wuerz-
burg.de/de/mh/

Basel

Beratung, In-vitro-Kontraktur-

test, genetische MH-Diagnostik
PD Dr. Thierry Girard

Departement Andsthesie

Universitatsspital Basel

4031 Basel

Schweiz

Tel.: ++41 6126572 54

Fax: ++4161 26573 20

E-Mail: thierry.girard@unibas.ch

Website: http://www.anaesthesie.ch/

die MH wurde kiirzlich von einem Team
von Leitern deutscher MH-Labors ak-
tualisiert und von Prof. Dr. H. Riiffert
(Leipzig) zusammengefasst und findet
sich unter http://kai.uniklinikum-leip-
zig.de/download/MH/Patienteninfo_
MH.pdf. Weitere Informationen sind
unter http://www.dantrolen.de zu ent-
nehmen. Eine Liste der Zentren zeigt in
O Infobox 1.
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Zentren fiir maligne Hyperthermie (Fort-
setzung)

Wien

Beratung, In-vitro-Kontraktur-
test, genetische MH-Diagnostik
Dr. A. Michalek

Klinik fir Andsthesie und allgemeine Inten-
sivmedizin

Universitat Wien

Wahringer Giirtel 18-20

1090 Wien

Osterreich

Tel.: ++43 140400 4144

Fax: +443 140400 6422

E-Mail: mh-info.anaesthesie@univie.ac.at
Website: http://www.meduniwien.ac.at/
typo3/index.php?id=1784

Neue 24 h Notfall-Hotline
Maligne Hyperthermie:
08221/96-28940

Korrespondenzadresse

PD Dr.W. Klingler

Neuroandsthesie, Neurochirurgische
Universitatsklinik Ulm, BKH Giinzburg
Ludwig Heilmeyer Straf3e 2, 89312 Giinzburg
werner.klingler@uni-ulm.de

Danksagung. Prof. Dr.Dr. h.c. Frank Lehmann-Horn
ist Seniorforschungsprofessor der gemeinniitzigen
Hertie-Stiftung.

Interessenkonflikt. Der korrespondierende Autor
weist auf folgende Beziehung hin: Die Hotline wird
von der Fa. SpePharm, Miinchen (http://www.spe-
pharm.com), gefordert.
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