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Bedingte Narkosefihigkeit

bei Patienten mit erblichen Muskelerkrankungen™ **
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Problems in Anaesthesia of Patients with Hereditary Aspects of Myopathy

Summary. Anaesthetists are not rarely surprised by complications during anaesthesia,
of which they cannot prevent death. The following results of the postmortem examination
and also chemical or toxicological researches do not give any adaequate aetiologic and patho-
genetic explanation.

In 3 cases of postmortem examination it is demonstrated, that complications can already
occur in the beginning of anaesthesia, if the patient is suffering from a myopathy: for example
an extreme elevation of body temperature, generalized spasmodic states of the cross-striped
muscular system and also irreversible cardiac arrest and cessation of breathing.

This syndrome is called malignant hyperthermia respectively hyperpyrexia and hyper-
rigidity. In most cases it occurs right after the usual dosage of halothane and succinylcholine.
The prooved heredity of this special form of reacting to narcotics and relaxants points to the
same or resembling gene-dependent defects of molecules, as they are supposed for the aetiology
of myopathies.

Also if there has not been known a manifest myopathy, the sceletal muscle should be
examined by routine in those cases of fatal anaesthesia, which are characterized by hyper-
thermia or hyperrigidity.

The PAS-reaction and especially Goldner’s method of staining simplify the diagnostic,
they can also be recommended for bioptical examinations in clinical cases of uncertain myo-
pathy. Patients with myopathy particulary young people or infants must be regarded as
only in some respects ‘‘narcotisable”. It is supposed, that these patients show a changed
pharmacokinetic upon narcotics and relaxans.

Zusammenfassung. Patienten mit einer Myopathie, besonders Jugendliche und Kinder,
miissen als nur bedingt narkosefihig bezeichnet werden, da bei ihnen offenbar eine veréinderte
Pharmakokinetik von Narkosemitteln und Relaxantien besteht.

An Hand von 3 Obduktionsfillen wird demonstriert, dal bei Patienten, die an einer
Myopathie leiden, Komplikationen schon zu Beginn einer Narkose auftreten konnen, z. B.
extreme Erhohung der Kérpertemperatur, generalisierte Krampfzustinde der quergestreiften
Muskulatur sowie irreversibler Herz- und Atemstillstand.

Dieses Syndrom wird als maligne Hyperthermie bzw. Hyperpyrexie und Hyperrigiditit
bezeichnet, es tritt meist unmittelbar nach iiblicher Dosierung von Halothan und Succinyl
auf. Die nachgewiesene Erblichkeit dieser besonderen Reaktionsform auf Narkosemittel und
Relaxantien spricht fir gleichartige oder dhnliche Gen-abhingige Molekiildefekte, wie sie
dtiologisch fiir Myopathien angenommen werden.

Selbst wenn klinisch vor der Narkose keine manifeste Myopathie bekannt geworden ist,
sollte man routinemiBig bei der Aufklirung tédlicher Narkosezwischenfille, die durch Hyper-
thermie oder Hyperrigiditat gekennzeichnet sind, Skeletmuskulatur histologisch untersuchen.
Neben der PAS-Reaktion erleichtert insbesondere die Goldner-Firbung die Diagnostik. Sie
wird auch fiir bioptische Untersuchungen bei der klinischen Absicherung der Diagnose Myo-
pathie empfohlen.

Key words: Narkosezwischenfélle — Myopathie, histologischer Nachweis — Maligne Hyper-
thermie.

* Herrn Prof. Dr. G. Dotzauer zum 60. Geburtstag.
** Auszugsweise vorgetragen auf der 51. Tagung der Deutschen Gesellschaft fiir Rechts-
medizin vom 26.—30. 9. 1972 in Wien.
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Die Klirung todlicher Zwischenfille bei operativen Mallnahmen gehért zu den
unangenchmsten Aufgaben der Rechtsmedizin, weil sich die Todesursache nicht
immer von Ergebnissen der Obduktion, der histologischen oder chemisch-toxiko-
logischen Untersuchungen aus befriedigend ableiten 145%.

Vor besonderen Schwierigkeiten sieht sich der Untersucher bei jenen Todes-
féllen, bei denen entweder der operative Eingriff klein ist und keine Komplikation
erwarten 1afit, oder jenen, bei denen bereits vor der eigentlichen operativen Maf3-
nahme in der Narkoseeinleitung ein irreversibler Atem- und Herzstillstand auf-
tritt.

Durch das sofortige Uberpriifen von Narkosegeriten, Narkosemitteln bzw.
-dosierungen 143t sich fast nie eine fehlerhaft durchgefiihrte Anaesthesie rekon-
struieren und beweisen.

Erst neuere Erkenntnisse anaesthesiologischer, pharmakogenetischer und bio-
chemischer Forschung in den letzten Jahren klirten eigenartige Narkosezwischen-
falle, so auch einen von uns untersuchten Todesfall wihrend der Narkoseeinleitung.
Davon ausgehend gelang es, zwei weitere dhnliche Untersuchungsfille aus den
Jahren 1963 und 1967 zu deuten, bei denen friither das tédliche Geschehen wihrend
einer Narkose étiologisch nur unvollstdndig und unbefriedigend geklért werden
konnte. Die Krankengeschichte und die Obduktionsbefunde dieser 3 Fille seien
in Stichworten wiedergegeben:

1. Fall. 8. Nr. 830/63 — 8 Jakre, 3

Anamnese: Wegen rechtsseitigen Spifzfufes frihkindlicher Hirnschaden diskutiert, spiiter
autoptisch nicht bestitigt. 19. 11. 1963 Operation zur Korrektur des Spitzfulies. Pramedikation
wie iiblich. Narkoseeinleitung: Uber Maske im geschlossenen System zunichst Lachgas-Sauer-
stoff-Gemisch, spiter Halothan in steigender Konzentration (0,5-—29,). Endotracheale Intuba-
tion: 20 mg Succinylcholin (Suxamethonium). Kurz danach Atemstillstand, ,,Stetfwerden’* des
ganzen Korpers. Keine Herztone. EKG: Kammerflimmern (Korpertemperatur nicht verfolgt).
Narkose beendet. Intensive Wiederbelebungsmalinahmen iiber 1 Std erfolglos. Keine ver-
fahrenstechnischen Fehler nachgewiesen. Biochemisch keine Anomalien beziiglich der Pseudo-
cholinesteraseaktivitit (Untersucher: Prof. Goedde). Obduktionsbhefunde: Zeichen akuten
Kreislaufversagens, Schleimhauthémorrhagien und blutiger Inhalt in Dinn- und Dickdarm.

2. Fall. 8. Nr. 61/67 — 11 Jahre, 3

Anamnese unauffillig. September 1966 bei Unfall Fraktur des linken Oberschenkels.
Januar 1967 angeblich massive Hamaturie ( Myoglobinurie? ). Deshalb Cystoskopie vorgesehen.
25. 1. 1967 Cystoskopie. Pramedikation: Atropin und Atosil in iiblicher Dosierung. Narkose-
einleitung: 0,25 g Epontol i.v. Kurz danach Arrhythmien. Narkose: Halothan(0,5—29%,)-Lach-
gas-Sauerstoff-Gemisch. Kurz danach extreme Hyperventilation. Carpopedalspasmen. Thera-
pie: Calcium und Succinylcholin i.v. Weiter ,,Spasmen, Extrasystolen, Tachykardie. 30 min
nach Narkosebeginn Intubation: sehr schwieriz wegen Laryngospasmus. Beendigung der
Cystoskopie; Sauerstoffbeatmung, Spontanatmung, Extubation. Danach plétzliches Auf-
schreien wie bei Xncephalitiden, Hyperthermie 39,6°C, Tachykardie 200{min. Therapie:
Infusionen, Eispackungen, Cedilanid. 60 min nach Narkosebeginn Kreislaufversagen, Brady-
kardie, Herzstillstand. Wiederbelebungsmafnahmen erfolglos, Hyperthermie auf 41,3°C. Ob-
duktionsbefunde: Anlagebedingte sog. Cephalisation der Schidelbasis. Zeichen des zentralen
Todes. Folgen forcierter Wiederbelebungsmafnahmen.

3. Fall. 8. Nr. 537[71 — 4 Jahre, &

Anamnese: Nicht richtig laufen gelernt, nur auf Zehenspitzen. Mit 3 Jahren klinische
Diagnose: progressive Muskeldystrophie. Operation vorgesehen: Korrektur der Spitzful3-
stellung. 16. 7. 1971 Operation. Primedikation: 15 mg Dolantin, 0,35 mg Atropin. Narkose-
einleitung: Halothan-Lachgas-Sauerstoff-Gemisch, ohne Nebenwirkungen. Intubation: 20 mg

g*
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Succinylcholin. Spasmen erschweren Intubation, plotzliches ,,Steifwerden (Korpertemperatur
nicht verfolgt), plotzlicher Herzstillstand. Intensive WiederbelebungsmaBnahmen erfolglos. Bio-
chemisch keine Anomalien der Pseudocholinesteraseaktivitdt. Obduktionsbefunde: Typische
progressive Muskeldystrophie, Zeichen akuten Kreislaufversagens, blutiger Inhalt in Magen,
Diinndarm und Coecum.

Wir danken Herrn Prof. Dr. Imhiuser und Herrn Prof. Dr. Ewerbeck, Direktoren der
Orthopédischen Universititsklinik Koln bzw. des Stidtischen Kinderkrankenhauses Kain,
fir die Uberlassung der Krankenblétter.

Bevor wir die gemeinsame Problematik dieser 3 Todesfélle erldutern, muf auf
besondere Obduktionsbefunde des letzten zitierten Falles eingegangen werden.

Die bereits klinisch gesicherte Diagnose einer progressiven Muskeldystrophie
wurde durch Obduktion und Histologie bestatigt. Makroskopisch war die Skelet-

Abb. 1. Progressive Muskeldystrophie, Wadenmuskulatur, PAS-Reaktion. In Aufldsung be-

findliche Muskelfasern zeigen Aufquellung und Verbreiterung, Verlust der Quer- und Léngs-

streifen sowie eine stiirkere Anfirbbarkeit gegeniiber benachbarten, nicht dystroph verinderten
Fasern

Abb. 2. Progressive Muskeldystrophie, Wadenmuskulatur, v. Gieson-Férbung. Unterschied-

lich starker Aufldsungsgrad der Muskelfasern, schwichere Anfirbbarkeit, Verlust der typi-
schen Strukturen. Deutliche histiocytéire Infiltration der Randzonen
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Abb. 3. Progressive Muskeldystrophie, Riickenmuskulatur, Goldner-Firbung. Selektiv leuch-
tend rote Anfirbung der dystrophischen Muskelfasern (im Photo schwarz) gegeniiber briun-
lich-granlicher Anférbung benachbarter regelrechter Muskelfasern

Abb. 4. Progressive Muskeldystrophie, Wadenmuskulatur, Goldner-Firbung. Herdférmige
Fibrosierung im Bereich zerstorter und aufgeldster Muskelfasern. Dystrophische Muskelfasern
am Rande intensiv rot angeférbt (im Photo schwarz)

muskulatur hellrtlich, fast lachsfarben. Es bestand der Eindruck sehr kriftiger
Wadenmuskeln ; die fir dieses Krankheitsbild typischen Gnomenwaden waren je-
doch noch nicht ausgebildet. Zwerchfell- und Intercostalmuskulatur erschienen
deutlich reduziert.

Entgegen der allgemeinen Typeneinteilung dieser Erkrankung nach vorwiegend
befallenen Muskelgruppen, etwa Schultergiirtel- oder Beckengiirteltyp, fanden sich
bei der gezielten mikroskopischen Untersuchung generalisierte degenerative Ver-
dnderungen der quergestreiften Muskulatur nicht nur an den oberen und unteren
Extremitdten, an Riicken- und Bauchwandmuskulatur, sondern auch an Zwerch-
fell- und Intercostalmuskulatur.

Es wurden zahlreiche Farbemethoden zur optimalen feingeweblichen Dia-
gnostik dieser Erkrankung angewandt (Abb. 1—4).
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Zwar eignen sich H.-E.-, vanGieson-Firbung und PAS-Reaktion, um histologisch
dystrophische Muskelfasern nachzuweisen. Am einfachsten und sichersten ist je-
doch der Nachweis mit Hilfe der von Goldner modifizierten Masson-Farbung, in
der sich dystrophe Muskelfasern selektiv leuchtend rot anfirbten.

Dieses aufféllige farberische Verhalten ist bislang noch nicht beschrieben wor-
den; ob es sich dabei um eine spezifische Reaktion myopathischer Muskelfasern
handelt oder ob zerfallenes Myoglobin regelméfig so reagiert, mufl durch weitere
Untersuchungen geklirt werden.

Diskussion

Wir muBten uns iiberlegen, ob nicht auch bei den von uns zitierten beiden
anderen todlichen Narkosezwischenfillen ein myopathischer Krankheitsproze3
unerkannt bestanden hatte. Wir hatten bei der Obduktion in den Jahren 1963
und 1967 keinen Anlafl, Skeletmuskulatur histologisch zu untersuchen. Routine-
méBig waren beim 2. Obduktionsfall Teile von Wirbelkérpern asserviert worden,
an denen noch wenige Fasern der Psoasmuskulatur fiir eine nachtrégliche histo-
logische Untersuchung geeignet waren. Mit Hilfe der Goldner-Farbung gelang es,
dhnlich degenerativ verinderte Muskelfasern nachzuweisen wie im Fall 3.

Diese Befunde berechtigen zu der Frage: Bestehen étiologische Zusammen-
hénge zwischen myopathischen Erkrankungen und einer abnormen Reaktion auf
Narkosemittel und Relaxantien ?

Es soll hier nicht ausfithrlicher auf die verschiedenen klinischen und morpho-
logischen Varianten myopathischer Erkrankungen eingegangen werden. Einige,
z. B. die progressiven Muskeldystrophien, wurden bereits vor vielen Jahren be-
schrieben (Duchenne, 1868; Erb, 1864, 1891; Landouzy u. Déjerine, 1884; Ken
Kure, 1925).

Weitz (1921) und Becker (1953—1965) haben auf die besonderen Erblichkeits-
verhiltnisse der progressiven Muskelerkrankungen hingewiesen. In Deutschland
rechnet man heute mit 10000 bis 12000, in. den USA mit 250000 Patienten, die
an diesen Krankheiten leiden.

Moderne biochemische Erkenntnisse machen wahrscheinlich, daf es sich primér
um Enzymopathien handelt, d. h. um genetisch bedingte Storungen des Enzym-
stoffwechsels (Beckmann, 1952—1970; Heyck w. Mitarb., 1963—1966; Laudahn
w. Mitarb., 1963 ; Richterich u. Mitarb., 1963, 1965; Perkoff, 1964).

Einige Autoren diskutieren priméire Permeabilitdtsstérungen in der Muskel-
zellmembran infolge falscher Nucleotid- oder Phospholipidsequenz der Membran-
proteine (Schapira . Mitarb., 1955; Dreyfus u. Schapira, 1962; Kleine u. Chlond,
1966).

Ergebnisse umfangreicher histologischer Untersuchungen bei progressiven
Muskeldystrophien liegen vor von Pearson (1962a, b, 1963) und Mumenthaler
(1965), elektronenoptische von Molbert w. Mitarb. (1960—1965) sowie Ketelsen u.
Mitarb. (1970).

Im Laufe des Dystrophie-Prozesses werden zunédchst Zellkern und Zellorganelle
geschadigt, danach zeigt sich kérniger Zerfall der Myofilamente durch ATPase-
Verlust am Myosin. Dieser Zerfall beruht auf einer Zerstérung von Myosin und
Actin. Spater treten Schwund, Verkleinerung und Deformierung der Mitochondrien
hinzu, besonders in Hohe des Z-Bandes, das selbst erhalten bleibt.
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Richterich (1963, 1965) wies darauf hin, dal es bislang nicht geklédrt ist, ob die
Dystrophie-Prozesse nur an den roten — Mitochondrien- und Myoglobin-reichen,
Glykogen-armen — Muskelfasern mit oxydativen Stoffwechsel ablaufen, oder ob
die weiBen Muskelfasern in gleicher Weise zerfallen. Diese Fasern sind arm an
Mitochondrien, reich an Glykogen und glykolytischen Fermenten sowie Kreatin-
kinase, ihr Stoffwechsel ist primér glykolytisch (Suchenwirth u. Bundschu, 1970).

s ist ferner nicht sicher, ob die verschiedenen Muskeldystrophie-Formen ihre
Ursache in ein und demselben genetischen Block haben. Von diagnostischem, thera-
peutischem und prognostischem Wert sind:

1. Aktivitatssteigerungen muskeleigener Enzyme im Serum, besonders nach
Arbeitsbelastung (Rossi u. Moser, 1965; Wiesmann u. Mitarb., 1965),

2. pathologische Kreatin-Kreatininurie (Menne, 1955, 1965).

Auch in diesen biochemischen Begleiterscheinungen progressiver Muskeldystro-
phie sieht man eine Bestétigung fiir den angenommenen genetischen Membran-
defekt der Muskelzelle. Es kommt zu einer abnormen Permeabilitétssteigerung,
besonders fiir Enzyme, Calcium und Kalium. Die Folge sind: Enzymefflux sowie
Storungen des Mineral- und Energie-Stoffwechsels (Richterich, 1963, 1965), was
sich besonders bei analgetischen und relaxierenden Substanzen auswirken soll
(Kleine u. Chlond, 1966).

Der starke Anstieg muskeleigener Fermente im Serum ist ein Phinomen, das
fast regelmdBig auch bei jenen todlichen Narkosezwischenfdllen beobachtet wurde,
die unter einer dhnlichen Symptomatik abliefen wie die von uns beschriebenen.

Im auvsldndischen, vorwiegend im anglo-amerikanischen sowie kanadischen
Schrifttum wird héufiger und ausfiihrlicher dariiber berichtet und diskutiert als
in deutschen Zeitschriften (Hogg u. Renwick, 1966; Thut u. Davenport, 1966;
Shapiro, 1967; Stephen, 1967; Wilson u. Mitarb., 1967; Capizzi u. Mitarb., 1969;
Davies u. Mitarb., 1969; Krisko u. Mutarb., 1969; Britt u. Kalow, 1968—1972;
Denborough u. Mitarb., 1960—70; Drury u. Gilbertson, 1970; Hausman . Mitarb.,
1970; Huska u. Mitard., 1970; Ryan u. Papper, 1970; Aldrete u. Mitarb., 1971;
Arens u. McKinnon, 1971; Forrester, 1971; Gjengsto u. Myking, 1971; Gong u.
Rogers, 1971; Keaney u. Ellis, 1971; Krivosic-Horber w. Mitarb., 1971; Opper-
mann «. Mitarb., 1971 ; Pollock u. Watson, 1971; Schmid u. Adler, 1971; Tonsa
u. Briicke, 1971; Winkler u. Mitarb., 1971; Desmonts u. Dentan, 1972; Larard
w. Mitarb., 1972; Zinganell u. Mitarb., 1972; Korten, 1972).

Es ist vor allem das Verdienst von Britt u. Kalow (1968-—1972) sowie Isaacs
u. Barlow (1970), diese Félle systematisch untersucht zu haben, iiber die Guedel
(1952) erstmalig berichtete.

Nach den auffalligsten klinischen Symptomen bezeichnete man diese besondere
Reaktionsform auf Narkosemittel und Relaxantien schon zu Beginn einer Narkose
als maligne Hyperthermie bzw. Hyperpyrexie und Hyperrigiditdt.

In den verschiedenen Vertffentlichungen wurde eine derartige ungewohnliche
Reaktion am héufigsten nach tiblicher Dosierung von Halothan und Succinyl be-
obachtet, aber auch nach Gaben von Pethidin, MAO-Hemmern, Chlorpromazinen
und anderen.

Der Anstieg der Kérpertemperatur in sehr kurzer Zeit auf iber 41°C, meist
schon zu Beginn einer Narkose, mufl nicht immer mit einem generalisierten
Krampfzustand kombiniert sein. In seiner vollen Ausprigung gleicht er dem Rigor
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mortis, wird zum Teil aber auch nur andeutungsweise als Laryngospasmus beim
Intubieren bemerkt.

Nach Hyperthermie und Hyperrigiditdt treten fast immer irreversible Re-
gulationsstérungen von Atmung und Herztétigkeit auf, die selbst durch sofortige
intensive Wiederbelebungsmalinahmen selten zu beheben sind. Hypocalcimie,
Hyperkalidmie, Anstieg muskeleigener Fermente im Serum sowie Myoglobinurie
und Blutungen in den Intestinaltrakt gehdren zu den agonalen Begleiterschei-
nungen.

Eine maligne Hyperthermie tritt meistens wéhrend der ersten Narkose eines
Menschen, seltener bei der zweiten und dritten auf. Das ménnliche Geschlecht ist
doppelt so hiufig betroffen wie das weibliche. Die Mehrzahl der Patienten sind
Kinder und Jugendliche. Die Haufigkeit wird auf 1:15000 Narkosen in Kinder-
kliniken und 1:50000 im Erwachsenen-Krankengut geschitzt (Britt u. Kalow,
19704, b). Die Mortalitdt wird von Harrison . Mitarb. (1969, 1971) auf 70%,, von
Stephen (1967) sowie Aldrete w. Mitarb. (1971) auf 909, geschatzt. Britt u. Kalow
(1962—1972) meinen, dall es sich um eine pharmakogenetische Erkrankung mit
noch ungeklirter Atiologie handelt. Sie vermuten Defekte der Calcium-speichern-
den Membranen in der Skelet- und Herzmuskulatur. Man nimmt weiter an, daB
in Gegenwart von Narkosemitteln, z. B. Halothan und Relaxantien, z. B. Succinyl,
die defekte Membran ihr gespeichertes Calcium in das Cytoplasma ausschiittet.
Dadurch kommt es zu einer enormen Beschleunigung des Zellstoffwechsels mit
Muskelfibrillierung, Beschleunigung des Sauerstoffverbrauchs bei verstirkter oxy-
dativer Phosphorilisation (Furniss, 1971), verstérkter Hitzeproduktion und Mobili-
sierung von Glykogen zu Glucose. Durch diesen Prozell wird ATP verbraucht, die
Permeabilitit der Muskelzellmembran wird groBer, dem normalen Konzentrations-
gefille folgend flieBen Calcium nach innen, Phosphat, Kalium, Myoglobin und
muskeleigene Enzyme, z. B. die CPK, nach aufien (Denborough w. Mitarb., 1970Db).

Fiir die maligne Hyperthermie ist nach Godde u. Mitard. (1966, 1968) sicher
nicht eine genetisch bedingte Aktivitdtsinderung der Pseudocholinesterase ur-
sachlich entscheidend.

Man sieht unwillkiirlich sehr d4hnliche Symptome bzw. Begleiterscheinungen bei
der malignen Hyperthermie, wie sie fiir Myopathien bekannt sind. Es gibt noch
weitere Korrelationen, z. B. was die Erblichkeit betrifft. Untersuchungen an Fa-
milienangehorigen zeigten, dall das Syndrom der malignen Hyperthermie und
Hyperrigiditit einem autosomal dominanten Erbgang mit verminderter Penetranz
und variablen Ausdruck unterliegt (Britt u. Kalow, 19704, b, 1972 ; Denborough «.
Mitarb., 1960—1970; Isaacs u. Barlow, 1970a, b). Befallene Personen und einige
ihrer Familienmitglieder leiden meist nur an einer Reihe geringfiigiger Muskel-
abnormitéten, sie zeigen héufig eine Erhohung des Serum-CPK-Spiegels.

Die aufgezeichneten Befunde haben viele Untersucher veranlafit, innere Zu-
sammenhénge zwischen myopathischen Erkrankungsformen und dieser besonderen
Reaktionsform auf Narkosemittel und Relaxantien zu sehen (Britt u. Kalow,
1970a, b; Hausman w. Mitarb., 1970; Forrester, 1971; Furniss, 1971; Gjengsto u.
Myking, 1971; Xeaney u. Ellis, 1971; Tonsa u. Briicke, 1971; Larard u. Mutarb.,
1972; Zinganell, 1972).

Pertzborn (1971) nimmt an, daB nicht nur bei Muskeldystrophien, sondern auch
bei funktionellen Myotonien auBlergewthnliche Reaktionen auf Relaxantien auf-
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treten kénnen. Er empfiehlt grundsétzlich reduzierte Mengen von Muskelrelaxan-
tien, aber auch Testungen mit sehr geringer Dosis.

Daneben soll es nach neunesten Verdffentlichungen von Rotthauwe u. Mitarb.
(1972) einen Typ einer recessiv x-chromosomal vererbten Muskeldystrophie geben,
bei der regelmiBig Herzrhythmusstérungen beobachtet werden. Inwieweit diese
auf progressive Myokardschiden zuriickgefihrten Funktionsstorungen des Reiz-
leitungssystems fiir den Verlauf der beschriebenen Narkosekomplikationen mit-
verantwortlich zu machen sind, mufl weiter untersucht werden. Wir haben jeden-
falls morphologisch keine dystrophischen Prozesse im Myokard unserer Obduk-
tionsfille nachweisen kénnen.

Wir sind der Meinung, daf} bei den von uns untersuchten 3 tédlichen Narkose-
zwischenfillen myopathische Grunderkrankungen vorbestanden haben, obwohl
es nachtriglich beim 1. Fall morphologisch nicht zu beweisen war. Untersuchungen
an Familienangehorigen sollen folgen. Es gibt offenbar myopathische Erkrankungs-
formen bzw. Verlaufsstadien, die keine klinisch auffélligen Symptome erkennen
lassen. Nach Pearson (1962, 1963) mul etwa die Halfte der Muskulatur von
dystrophischen Prozessen betroffen sein, ehe klinische Symptome einer Myopathie
diagnostiziert werden.

Bei der so entscheidenden und fulminanten Reaktion auf Narkosemittel und
Relaxantien darf nicht vergessen werden, dafl die gesamte Skeletmuskulatur etwa
509, der Korpermasse eines Menschen ausmacht, so dafl biochemische Prozesse in
einem Ausmaf} ablaufen, die fiir den Gesamtorganismus in kurzer Zeit entscheidend
sein kénnen.

Es gibt bis jetzt keine Substanz, die das Auftreten dieser Komplikationen ver-
hindert. Man hat inzwischen auch tierexperimentelle Untersuchungen vorgenom-
men, so an Kaninchen (Sinha «. Mitarb., 1969; Gong u. Rogers, 1971) und Schwei-
nen (Harrison w. Mitarb., 1969, 1871; Jones w. Mitardb., 1972). Ein Teil der Tiere
zeigte ahnliche Reaktionen auf bestimmte Narkosemittel und Relaxantien. In
diesen Experimenten hat sich gezeigt, dall man mit Procain und Alpha-Recep-
toren-blockierenden Substanzen das Hyperpyrexie-Syndrom beherrschen kann.

Fiir die forensisch-medizinische Téatigkeit ergibt sich die Empfehlung, bei allen
todlich verlaufenen Narkosezwischenféillen routineméflig Skeletmuskulatur histo-
logisch zu untersuchen, auch wenn vor der Narkose klinische Symptome einer
Myopathie nicht bestanden haben. Bei klinisch nicht eindeutiger Diagnose kénnen
neben Elektromyographie, Bestimmung der Konzentration muskeleigener Fer-
mente im Serum, auch bei Familienangehorigen, histologische Untersuchungen
von Muskelbiopsien weiterhelfen. Als optimale Farbemethoden haben sich bei
unseren Untersuchungen die PAS-Reaktion und die Goldner-Féirbung erwiesen.

Bei Patienten mit einer Myopathie zwingt die hohe Mortalitdt der beobachteten
Narkosezwischenfille zu sehr strenger Indikationsstellung bei vorgesehenen opera-
tiven Mafnahmen.
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