
Nachts wird Ihnen ein Kind mit einer dislozierten
Unterarmfraktur vorgestellt. Der Chirurg drängt auf
eine Narkose zur Reposition und Gipsanlage. Die El-
tern berichten, dass ihr Kind am Antlay-Bixler-Syn-
drom leide und im Säuglingsalter eine Operation zur
Lösung der Schädelnähte gehabt habe. Mehr können
Ihnen die Eltern nicht sagen, weitere Informationen lie-
gen nicht vor. Die Eltern möchten ihr Kind nach dem
Eingriff unbedingt wieder mit nach Hause nehmen.
Funny-Face-Syndrom, Fragiles-X-Syndrom, Arnold-
Chiari-Malformation – die Liste ließe sich beliebig ver-
längern. Woher bekommen Sie innerhalb kurzer Zeit  –
am Wochenende oder nachts – über diese seltenen
Erkrankungen relevante und korrekte Informationen,
um Ihr Vorgehen zu planen und Komplikationen zu
vermeiden?
Seltene Erkrankungen stellen für Anästhesisten eine
Herausforderung dar, die ohne Zugriff auf Literatur
kaum zu bewältigen ist. Umfangreiche persönliche Er-
fahrungen dürfte – von wenigen Einzelfällen abgese-
hen – niemand haben. Butler et al. benannten vor gut
zehn Jahren mehr als 160 Erkrankungen, bei denen
Komplikationen mit einer höheren Inzidenz eintreten
[1], insgesamt werden jedoch 5.000-8.000 der bisher
bekannten Krankheiten als selten eingestuft, das
heißt, dass weniger als eine von 2.000 Personen an
einer von ihnen leidet [2].
Wurden früher vorwiegend pädiatrisch tätige Anäs-
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 anästhesiologische Betreuung
benötigen [3,4,5,6]. Bücher sind nicht immer verfüg-
bar, mit der rasant verlaufenden medizinischen Ent-
wicklung halten sie längst nicht mehr mit [7,8]. Auf der
Suche nach immer aktuellen Quellen drängt sich das
Internet geradezu auf.
Internetsuchmaschinen liefern auf ein beliebiges
Stichwort eine (alb-)traumhafte Fülle von scheinbaren
Treffern – Aktualität, Richtigkeit und Urheberschaft
dieser Informationsflut können aber kaum geprüft
werden. Insbesondere im Bereich seltener Erkran-
kungen finden sich vielfach von Betroffenen gestal-
tete Seiten, die in Form von Blogs tagebuchähnlich
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 für Entscheidungen zur Therapie sowie
die Planung einer Anästhesie kaum verwendbar.
Medizinische Informationen zu einem Krankheitsbild
müssen stets aktuell und korrekt sowie im besten Fall
von unabhängigen Gutachtern auf ihre Richtigkeit ge-
prüft worden sein (peer review). Für seltene Erkran-
kungen trifft das in ganz besonderem Maße zu.
Anästhesisten und Chirurgen benötigen kontextbezo-
gene Informationen für die Planung von OP, Anästhe-
sie und perioperativer Phase und können so durch
Wissen Sicherheit für den Patienten schaffen. Wo aber
bekommt man solche Informationen – sofort und rund
um die Uhr?

Der Wissenschaftliche Arbeitskreis Kinderanästhesie
hat sich 2006 den Aufbau einer Datenbank mit rele-
vanten Informationen zur Anästhesie und perioperati-
ven Phase bei seltenen Erkrankungen zum Ziel
gesetzt. Standen zunächst seltene Erkrankungen bei
Kindern im Vordergrund, wurde bei den Vorbereitun-
gen rasch klar, dass eine Beschränkung auf Kinder
und die Einrichtung einer nur auf den deutschspra-
chigen Raum beschränkten Datenbank nicht sinnvoll
ist.
Die Erfahrungen der in den 90er Jahren von Abel an
der Universität Köln initiierten „Konsultationsdatei für
anästhesiologische Problempatienten“ zeigten, dass
ein langfristiger Bestand nur mit adäquaten Strukturen
gewährleistet werden kann [9,10]. Nach einem erfolg -
reichen Beginn konnte die Datenbank aus finanziellen
und personellen Gründen nicht weiterbetrieben wer-
den. Es ist deshalb nicht sinnvoll, eine solche Daten-
bank an einzelne Einrichtungen oder wenige Personen
zu binden. Für den nachhaltigen und verlässlichen
Unterhalt und die fortwährende Aktualisierung sind
Partner mit entsprechender finanzieller und personel-
ler Ausstattung erforderlich.
Aufgrund der Erfahrungen mit der Kölner Datenbank
hat Uta Emmig, Mitglied des Wissenschaftlichen Ar-
beitskreises Kinderanästhesie, den Sprechern vorge-
schlagen, sich mit Orphanet einen Partner zu suchen,
der längst eine europäische, mehrsprachige Daten-
bank zu seltenen Erkrankungen unterhält und das
oben beschriebene Anforderungsprofil erfüllt.
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Orphanet, eine europäische Datenbank
zu seltenen Erkrankungen

Orphanet (www.orpha.net) ist eine seit 1997 beste-
hende französische 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. Ségolène Aymé. Die Arbeit wird
von einem Verwaltungsrat, einem wissenschaftlichen
Beirat sowie einem Herausgeberbeirat beaufsichtigt.
40 europäische Länder (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 französischen
Team arbeiten ca. 25 Mitarbeiter, darunter Speziali-
sten für medizinische Information, Public Health und
elektronische Datenverarbeitung. Orphanet verfügt
europaweit über Kontakte zu Wissenschaftlern, die in
ihrem Forschungsgebiet Experten für einzelne Er-
krankungen sind. Die Finanzierung von Orphanet wird
aus nationalen und europäischen Quellen gesichert.
Seit 1998 besteht eine umfassende Internetpräsenz
mit Informationen über Spezialambulanzen, For-
schungsprojekte und Selbsthilfegruppen sowie einer
Enzyklopädie zu über 5.000 seltenen Erkrankungen.
Diese Informationen sind großteils in 5 Sprachen (fran-
zösisch, englisch, spanisch, deutsch und italienisch)
verfügbar. Die Erstellung und Bearbeitung dieser Wis-
sensbasis erfolgt in Zusammenarbeit mit verschiede-
nen Patientenorganisationen.
Bislang gibt es keine spezifischen Informationen zur
Anästhesie bei seltenen Erkrankungen. Im Aufbau be-
findet sich die Erstellung von Notfall-Leitlinien, zu-
nächst in französischer Sprache, mit einem kleinen,
sehr allgemein gehaltenen Abschnitt zur Anästhesie.

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 Kinderanäs-
thesie der DGAI begrüßt.

OrphanAnaesthesia

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

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

Stand des Projektes OrphanAnaesthesia

Nach Zustimmung des Präsidiums der DGAI wurde
die Zusammenarbeit von DGAI und Orphanet inzwi-
schen vertraglich vereinbart. Im Frühjahr 2009 haben
der ärztliche Geschäftsführer der DGAI, Prof. Dr. med.
Alexander Schleppers, und die Direktorin von Orpha-
net, Prof. Ségolène Aymé, eine entsprechende 
Vereinbarung unterzeichnet. Anhand der Arbeits -
grundsätze von Orphanet wurde eine Methodik der
Ausarbeitung erstellt. In Zusammenarbeit mit Orpha-
net wurde unter Einbeziehung der Prävalenz seltener
Erkrankungen eine Liste mit 20 seltenen Erkrankun-
gen erarbeitet, für die in der Pilotphase Handlungs-
empfehlungen erstellt werden sollen [12]. Die
Arbeits gruppe OrphanAnaesthesia des Wissen-
schaftlichen Arbeitskreises Kinderanästhesie der
DGAI hat verschiedene Anästhesisten als Autoren die-
ser Themen gewinnen können, die eine Zusammen-
stellung der bekannten Daten vorlegen werden. Diese
kurzen Reviews werden einem Peer-Review-Prozess
auf europäischer Ebene durch einen weiteren Anäs-
thesisten und einen Krankheitsexperten unterzogen,
in die Datenbank von Orphanet eingefügt und schließ-
lich auf der Homepage von Orphanet veröffentlicht
sowie über die Homepage der DGAI zugänglich 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
Jour nalen diskutiert [13]. Eltern von Kindern mit sel-
tenen Erkrankungen oder Patienten mit seltenen 
Erkran kungen schließen sich häufig in Interessen-
gruppen zusammen. Elternverbände haben eine sehr
hohe Compliance und durch einen ständigen Erfah-
rungsaustausch ein großes kollektives Wissen. Die
klassische Rolle – der Arzt als Informationsgeber sei-
nes Patienten – kehrt sich rasch um. Patienten oder
deren Angehörige rücken in eine mündige Rolle und
avancieren zum Partner des Arztes. Die Bedeutung
dieser Interessengruppen wird zunehmend wahrge-
nommen, ihre Berücksichtigung und Einbindung be-
sonders betont [14,15,16].
Auch OrphanAnaesthesia sieht die Einbeziehung von
Patientenorganisationen vor. Patientenverbände

�

�



ANNOUNCEMENTS / VERBANDSMITTEILUNGEN I 705

© Anästh Intensivmed 2009;50:703-706  Aktiv Druck & Verlag GmbH

werden angeschrieben und zur Zusammenarbeit
eingeladen. Eventuell bereits vorliegende Informatio-
nen zur Anästhesie werden in die Empfehlungen ein-
gearbeitet bzw. am Ende eingefügt.
Langfristig könnten sich für die Zusammenarbeit mit
Eltern- und Patientenorganisationen völlig neue Mög-
lichkeiten der Informationsbeschaffung und Daten-
sammlung ergeben. Patientenverbände könnten bei
wissenschaftlichen Untersuchungen eine wichtige
Funktion übernehmen und multizentrische Untersu-
chungen unterstützen.

Seltene Erkrankungen als politische 
Aufgabe

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

OrphanAnaesthesia ist von Anfang an als europäi-
sches Projekt angelegt und folgt längst den Empfeh-
lungen des europäischen Rates für Maßnahmen im
Bereich seltener Erkrankungen, indem ein bestehen-
des europäisches Netzwerk zu seltenen Erkrankun-
gen weiterentwickelt wird. Gemeinsam mit Orphanet
werden Strategien und Werkzeuge für den Austausch
und die Weitergabe von Informationen entwickelt und
die internationale Zusammenarbeit gefördert.

Die DGAI ist die erste und bislang einzige europäische
anästhesiologische Fachgesellschaft, die sich auf die-
sem Gebiet engagiert. DGAI und Orphanet haben die
gemeinsame Zusammenarbeit an diesem Projekt ver-
traglich langfristig abgesichert. Die in Gründung be-
findliche European Socitey for Paediatric Anaesthesia
(ESPA) wird unter Federführung des Wissenschaft-
lichen Arbeitskreises Kinderanästhesie der DGAI das
Projekt OrphanAnaesthesia zu einem europäischen
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
Arbeits krei ses hinterlegt [20].

Möglichkeiten der Mitarbeit

Das Projekt OrphanAnaesthesia bietet zahlreiche
Möglichkeiten zur Mitarbeit: Neben der Sammlung
und Sichtung von Fallberichten und wissenschaft-
licher Literatur zur Erstellung von Handlungsempfeh-
lungen ist auch die Mitarbeit an der Übersetzung von
Artikeln, das Weiterleiten von Narkosemerkzetteln
oder das Herstellen von Kontakten zu aktiven Patien-
tenorganisationen herzlich willkommen und er-
wünscht!
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Kontaktaufnahme
Eine Kontaktaufnahme ist möglich über Dr. Uta Emmig
oder die Sprecher des Wissenschaftlichen Arbeits -
kreises Kinderanästhesie der DGAI.

Dr. med. Uta Emmig
Projektleitung OrphanAnaesthesia 
Servizio di Anestesia e Rianimazione
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. Strauß
1. Sprecher des wiss. Arbeitskreises Kinderanästhesie
Klinik für Anästhesie, 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 �
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