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Aus dem Wiss. Arbeitskreis Kinderanasthesie

OrphanAnaesthesia - ein zukunftsweisendes Projekt*
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Nachts wird Ihnen ein Kind mit einer dislozierten
Unterarmfraktur vorgestellt. Der Chirurg dréngt auf
eine Narkose zur Reposition und Gipsanlage. Die El-
tern berichten, dass ihr Kind am Antlay-Bixler-Syn-
drom leide und im S&uglingsalter eine Operation zur
Ldsung der Schadelndhte gehabt habe. Mehr kénnen
Ihnen die Eltern nicht sagen, weitere Informationen lie-
gen nicht vor. Die Eltern mdchten ihr Kind nach dem
Eingriff unbedingt wieder mit nach Hause nehmen.
Funny-Face-Syndrom, Fragiles-X-Syndrom, Arnold-
Chiari-Malformation — die Liste lieBe sich beliebig ver-
langern. Woher bekommen Sie innerhalb kurzer Zeit -
am Wochenende oder nachts - Uber diese seltenen
Erkrankungen relevante und korrekte Informationen,
um lhr Vorgehen zu planen und Komplikationen zu
vermeiden?

Seltene Erkrankungen stellen fiir Anasthesisten eine
Herausforderung dar, die ohne Zugriff auf Literatur
kaum zu bewaltigen ist. Umfangreiche personliche Er-
fahrungen dirfte — von wenigen Einzelféllen abgese-
hen — niemand haben. Butler et al. benannten vor gut
zehn Jahren mehr als 160 Erkrankungen, bei denen
Komplikationen mit einer héheren Inzidenz eintreten
[1], insgesamt werden jedoch 5.000-8.000 der bisher
bekannten Krankheiten als selten eingestuft, das
heiBt, dass weniger als eine von 2.000 Personen an
einer von ihnen leidet [2].

Wurden friiher vorwiegend padiatrisch tatige Anas-
thesisten mit genetischen Erkrankungen konfrontiert,
finden sich in der medizinischen Literatur zunehmend
Kasuistiken von Schwangeren mit seltenen Erkran-
kungen, die zur schmerzarmen Geburt oder im Rah-
men einer Sectio eine andsthesiologische Betreuung
benétigen [3,4,5,6]. Bicher sind nicht immer verfig-
bar, mit der rasant verlaufenden medizinischen Ent-
wicklung halten sie langst nicht mehr mit [7,8]. Auf der
Suche nach immer aktuellen Quellen dréngt sich das
Internet geradezu auf.

Internetsuchmaschinen liefern auf ein beliebiges
Stichwort eine (alb-)traumhafte Fille von scheinbaren
Treffern — Aktualitdt, Richtigkeit und Urheberschaft
dieser Informationsflut kénnen aber kaum gepruft
werden. Insbesondere im Bereich seltener Erkran-
kungen finden sich vielfach von Betroffenen gestal-
tete Seiten, die in Form von Blogs tagebuchahnlich
am Leben der jeweiligen Person teilhaben lassen. Ab-
gesehen vom Umstand, dass man ohnehin keine Zeit

hat, diese Flut zu sichten und zu bewerten, sind diese
Informationen flir Entscheidungen zur Therapie sowie
die Planung einer Anésthesie kaum verwendbar.
Medizinische Informationen zu einem Krankheitsbild
mussen stets aktuell und korrekt sowie im besten Fall
von unabhéngigen Gutachtern auf ihre Richtigkeit ge-
prift worden sein (peer review). Fir seltene Erkran-
kungen trifft das in ganz besonderem MaBe zu.
Anasthesisten und Chirurgen benétigen kontextbezo-
gene Informationen fir die Planung von OP, Anésthe-
sie und perioperativer Phase und kénnen so durch
Wissen Sicherheit fir den Patienten schaffen. Wo aber
bekommt man solche Informationen — sofort und rund
um die Uhr?

Der Wissenschaftliche Arbeitskreis Kinderandsthesie
hat sich 2006 den Aufbau einer Datenbank mit rele-
vanten Informationen zur Anasthesie und perioperati-
ven Phase bei seltenen Erkrankungen zum Ziel
gesetzt. Standen zunéchst seltene Erkrankungen bei
Kindern im Vordergrund, wurde bei den Vorbereitun-
gen rasch klar, dass eine Beschrankung auf Kinder
und die Einrichtung einer nur auf den deutschspra-
chigen Raum beschrankten Datenbank nicht sinnvoll
ist.

Die Erfahrungen der in den 90er Jahren von Abel an
der Universitat Kéln initiierten ,,Konsultationsdatei fir
anasthesiologische Problempatienten® zeigten, dass
ein langfristiger Bestand nur mit adaquaten Strukturen
gewdhrleistet werden kann [9,10]. Nach einem erfolg-
reichen Beginn konnte die Datenbank aus finanziellen
und personellen Griinden nicht weiterbetrieben wer-
den. Es ist deshalb nicht sinnvoll, eine solche Daten-
bank an einzelne Einrichtungen oder wenige Personen
zu binden. Fur den nachhaltigen und verl&sslichen
Unterhalt und die fortwahrende Aktualisierung sind
Partner mit entsprechender finanzieller und personel-
ler Ausstattung erforderlich.

Aufgrund der Erfahrungen mit der Kélner Datenbank
hat Uta Emmig, Mitglied des Wissenschaftlichen Ar-
beitskreises Kinderanasthesie, den Sprechern vorge-
schlagen, sich mit Orphanet einen Partner zu suchen,
der langst eine europdische, mehrsprachige Daten-
bank zu seltenen Erkrankungen unterhalt und das
oben beschriebene Anforderungsprofil erfullt.
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» Orphanet, eine europaische Datenbank
zu seltenen Erkrankungen

Orphanet (www.orpha.net) ist eine seit 1997 beste-
hende franzdsische Arbeitsgruppe, die als eigener
Forschungsbereich (SC11) am Institut National de la
Santé et de la Recherche Médicale (INSERM), Paris,
angesiedelt ist [11]. Die Leitung unterliegt der Hu-
mangenetikerin Prof. Ségoléne Aymé. Die Arbeit wird
von einem Verwaltungsrat, einem wissenschaftlichen
Beirat sowie einem Herausgeberbeirat beaufsichtigt.
40 europaische Lander (Stand: August 2009) sind an
dem Projekt beteiligt, teils mit eigenen Arbeitsgrup-
pen, so in Deutschland an der Medizinischen Hoch-
schule Hannover unter der Leitung von Prof. Dr.
Manfred Stuhrmann-Spangenberg. Im franzdsischen
Team arbeiten ca. 25 Mitarbeiter, darunter Speziali-
sten fUr medizinische Information, Public Health und
elektronische Datenverarbeitung. Orphanet verfugt
europaweit Uber Kontakte zu Wissenschaftlern, die in
ihrem Forschungsgebiet Experten fur einzelne Er-
krankungen sind. Die Finanzierung von Orphanet wird
aus nationalen und européischen Quellen gesichert.
Seit 1998 besteht eine umfassende Internetprasenz
mit Informationen Uber Spezialambulanzen, For-
schungsprojekte und Selbsthilfegruppen sowie einer
Enzyklopadie zu Uber 5.000 seltenen Erkrankungen.
Diese Informationen sind groBteils in 5 Sprachen (fran-
z6sisch, englisch, spanisch, deutsch und italienisch)
verfugbar. Die Erstellung und Bearbeitung dieser Wis-
sensbasis erfolgt in Zusammenarbeit mit verschiede-
nen Patientenorganisationen.

Bislang gibt es keine spezifischen Informationen zur
Anésthesie bei seltenen Erkrankungen. Im Aufbau be-
findet sich die Erstellung von Notfall-Leitlinien, zu-
nachst in franzosischer Sprache, mit einem kleinen,
sehr allgemein gehaltenen Abschnitt zur An&sthesie.

Nach der Zustimmung des Arbeitskreises im Rahmen
des DAC 2007 erfolgte die Kontaktaufnahme mit Or-
phanet. Orphanet hat rasch Interesse an dem Projekt
OrphanAnaesthesia gezeigt und die Zusammenarbeit
mit dem Wissenschaftlichen Arbeitskreis Kinderanas-
thesie der DGAI begriBt.

OrphanAnaesthesia

Das Projekt OrphanAnaesthesia hat die Erstellung
einer Uber das Internet frei zugénglichen Datenbank
mit andsthesierelevanten Informationen zu seltenen
Erkrankungen in Zusammenarbeit mit Orphanet zum
Ziel. OrphanAnaesthesia wurde vom Wissenschaft-
lichen Arbeitskreis Kinderanasthesie der DGAI initiiert.
Im Gegensatz zu der Uberschaubaren Anzahl von Au-
toren eines Buches bindet OrphanAnaesthesia viele

VERBANDSMITTEILUNGEN / ANNOUNCEMENTS

Experten ein und kann damit auf eine sehr breite Wis-
sensbasis zurtickgreifen. OrphanAnaesthesia nutzt die
vorhandenen Daten sowie die bereits bestehende Da-
tenbankstruktur von Orphanet, um Wissen und Infor-
mationen kontextbezogen zur Verfigung zu stellen.

Stand des Projektes OrphanAnaesthesia

Nach Zustimmung des Prasidiums der DGAI wurde
die Zusammenarbeit von DGAI und Orphanet inzwi-
schen vertraglich vereinbart. Im Frihjahr 2009 haben
der arztliche Geschéftsfilhrer der DGAI, Prof. Dr. med.
Alexander Schleppers, und die Direktorin von Orpha-
net, Prof. Ségoléne Aymé, eine entsprechende
Vereinbarung unterzeichnet. Anhand der Arbeits-
grundsétze von Orphanet wurde eine Methodik der
Ausarbeitung erstellt. In Zusammenarbeit mit Orpha-
net wurde unter Einbeziehung der Pravalenz seltener
Erkrankungen eine Liste mit 20 seltenen Erkrankun-
gen erarbeitet, fur die in der Pilotphase Handlungs-
empfehlungen erstellt werden sollen [12]. Die
Arbeitsgruppe OrphanAnaesthesia des Wissen-
schaftlichen Arbeitskreises Kinderandsthesie der
DGAI hat verschiedene Anasthesisten als Autoren die-
ser Themen gewinnen kénnen, die eine Zusammen-
stellung der bekannten Daten vorlegen werden. Diese
kurzen Reviews werden einem Peer-Review-Prozess
auf européaischer Ebene durch einen weiteren Anas-
thesisten und einen Krankheitsexperten unterzogen,
in die Datenbank von Orphanet eingefligt und schlieB3-
lich auf der Homepage von Orphanet veroffentlicht
sowie Uber die Homepage der DGAI zugénglich sein.

Seltene Erkrankungen als gesellschaft-
liche Herausforderung

In Deutschland leiden etwa 2,4-5 Mio. Menschen an
seltenen Erkrankungen [2]. Seltene Erkrankungen
werden zunehmend als gesellschaftliche Aufgabe
gesehen und in hochrangigen wissenschaftlichen
Journalen diskutiert [13]. Eltern von Kindern mit sel-
tenen Erkrankungen oder Patienten mit seltenen
Erkrankungen schlieBen sich haufig in Interessen-
gruppen zusammen. Elternverbande haben eine sehr
hohe Compliance und durch einen stéandigen Erfah-
rungsaustausch ein groBes kollektives Wissen. Die
klassische Rolle — der Arzt als Informationsgeber sei-
nes Patienten — kehrt sich rasch um. Patienten oder
deren Angehdrige riicken in eine mindige Rolle und
avancieren zum Partner des Arztes. Die Bedeutung
dieser Interessengruppen wird zunehmend wahrge-
nommen, ihre Beriicksichtigung und Einbindung be-
sonders betont [14,15,16].

Auch OrphanAnaesthesia sieht die Einbeziehung von
Patientenorganisationen vor. Patientenverbande »



ANNOUNCEMENTS / VERBANDSMITTEILUNGEN |

» werden angeschrieben und zur Zusammenarbeit
eingeladen. Eventuell bereits vorliegende Informatio-
nen zur Anasthesie werden in die Empfehlungen ein-
gearbeitet bzw. am Ende eingefiigt.

Langfristig kdnnten sich fur die Zusammenarbeit mit
Eltern- und Patientenorganisationen véllig neue Mg-
lichkeiten der Informationsbeschaffung und Daten-
sammlung ergeben. Patientenverbédnde kdnnten bei
wissenschaftlichen Untersuchungen eine wichtige
Funktion Ubernehmen und multizentrische Untersu-
chungen unterstutzen.

Seltene Erkrankungen als politische
Aufgabe

Die Européische Kommission hat seltene Erkrankun-
gen in das Gesundheitsrahmenprogramm 2008-2013
einbezogen und im November 2008 erneut seltene Er-
krankungen als Herausforderung flir Europa bezeich-
net [17,18]. In Konsequenz hat der Europaische Rat
im Juni 2009 Empfehlungen fir MaBnahmen im
Bereich seltener Erkrankungen ausgesprochen. In die-
sen wird den einzelnen Mitgliedsstaaten vorgeschla-
gen, auf nationaler Ebene Plane und MaBnahmen im
Bereich seltener Erkrankungen zu entwickeln [19].

OrphanAnaesthesia ist von Anfang an als europai-
sches Projekt angelegt und folgt langst den Empfeh-
lungen des européischen Rates flir MaBnahmen im
Bereich seltener Erkrankungen, indem ein bestehen-
des europdisches Netzwerk zu seltenen Erkrankun-
gen weiterentwickelt wird. Gemeinsam mit Orphanet
werden Strategien und Werkzeuge fiir den Austausch
und die Weitergabe von Informationen entwickelt und
die internationale Zusammenarbeit geférdert.

Die DGAI ist die erste und bislang einzige européische
anasthesiologische Fachgesellschaft, die sich auf die-
sem Gebiet engagiert. DGAI und Orphanet haben die
gemeinsame Zusammenarbeit an diesem Projekt ver-
traglich langfristig abgesichert. Die in Griindung be-
findliche European Socitey for Paediatric Anaesthesia
(ESPA) wird unter Federfihrung des Wissenschaft-
lichen Arbeitskreises Kinderandsthesie der DGAI das
Projekt OrphanAnaesthesia zu einem europaischen
Thema machen.

Die Koordination der nationalen und internationalen
Projekte sowie die Abstimmung mit Orphanet in Paris
erfolgt durch Uta Emmig. Weitere Informationen, ins-
besondere zu den in Bearbeitung befindlichen Er-
krankungen sind auf der Homepage des
Arbeitskreises hinterlegt [20].
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Moglichkeiten der Mitarbeit

Das Projekt OrphanAnaesthesia bietet zahlreiche
Méglichkeiten zur Mitarbeit: Neben der Sammlung
und Sichtung von Fallberichten und wissenschaft-
licher Literatur zur Erstellung von Handlungsempfeh-
lungen ist auch die Mitarbeit an der Ubersetzung von
Artikeln, das Weiterleiten von Narkosemerkzetteln
oder das Herstellen von Kontakten zu aktiven Patien-
tenorganisationen herzlich willkommen und er-
wunscht!

An OrphanAnaesthesia bislang beteiligte Kollegin-
nen und Kollegen (Mitarbeit als Autor, in beratender
Funktion, Literaturrecherche, sprachliche Endkon-
trolle der verfassten Textbeitrage, Ubersetzung, Vor-
schlag weiterer zu bearbeitender Erkrankungen,
Weitergabe von Narkosemerkzetteln etc.):

Abel, Manfred (K&ln) e Becke, Karin (Nirnberg)
Brackhahn, Michael (Amiens) ® Breucking, Elisabeth
(Wuppertal) e Detsch, Oliver (Hamburg) ¢ Emmig, Uta
(Verbania) e Fischer, Thomas (Kassel) ® Franke,
Patricia (Berlin) ® Giest, Judith (Berlin) ® Hering, Fritz
(KolIn) e Hoehne, Michael (Vogtareuth) e Huttl, Tanija
(Zurich) e Innerhofer, Petra (Innsbruck) e Kaltofen,
Heike (Freiburg) e Landsleitner, Bernd (Nirnberg)
Laschat, Michael (Kdln) e Machotta, Andreas
(Rotterdam) ¢ Mader, Thomas (Halle) ® Mtinster, Tino
(Erlangen) e Nebauer, Alexander (Minchen) e
Neubauer, Peter (Vogtareuth) ¢ Oppitz, Francesca
(Vogtareuth) e Quaisser, Kristina (Paris) ¢ Rakow,
Heike (Schwerin) ® Rapp, Hans-Jirgen (Frankfurt) e
Sarmiento, Carl (Vogtareuth) e Schiessler, Christian
(Vogtareuth) e Schindler, Ehrenfried (St. Augustin) e
Schmitz, Bernd (Luxemburg) e Seifert, Kirsten
(Schwerin) e Speulda, Eckhard (Vogtareuth) e
Stelzner, Joachim (Stuttgart) e StrauB, Jochen
(Berlin) ® Simpelmann, Robert (Hannover) e Thil,
Elke (Mannheim) e VVeyckemans, Francis (Brissel) ®
Wappler, Frank (K&In).
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Kontaktaufnahme

Eine Kontaktaufnahme ist méglich tber Dr. Uta Emmig
oder die Sprecher des Wissenschaftlichen Arbeits-
kreises Kinderanasthesie der DGAL.

Dr. med. Uta Emmig

Projektleitung OrphanAnaesthesia
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Ospedale Castelli

Regione Piemonte A.S.L. VCO

Via Crocetta

28900 Verbania, Italien

Tel.: 0039 0323 541 000

Fax: 0039 0323 541 399

E-Mail: uta.emmig@yahoo.com

Korrespondenzadresse:

Prof. Dr. med. Jochen M. StrauB3

1. Sprecher des wiss. Arbeitskreises Kinderandsthesie
Klinik fir Anasthesie, perioperative Medizin

und Schmerztherapie

Helios Klinikum Berlin-Buch

Schwanebecker Chaussee 50

13125 Berlin, Deutschland

Tel.: 030 9401 53200

Fax: 030 9401 53209

E-Mail: jochen.strauss@helios-kliniken.de [ ]

www.ak-kinderanaesthesie.de



