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Einleitung

Das Gesicht mit Augen, Ohren, Mund
und Nase verbindet den Menschen inten-
siver mit seiner Umwelr als jedes andere
Kérperorgan, Wir erleben die Umwelr
nicht nur, indem wir sehen, héren, rie-
chen, essen, trinken und atmen, sondern
wir kénnen uns durch Mimik und Sprache
auch mitteilen. Diese Funktionen sind an
eine ungestdrre embryonale Entwicklung
gebunden. Hierbei kann es zu Storungen
kommen, die zu Fehlbildungen des
Gesichtes fiihren. Die hiufigsten Fehlbil-
dungen betreffen Lippe, Kicfer, harten und
weichen Gaumen (=Segelgaumen). Form-
und Funktionsverinderungen der Nase
und Nasenhaohlen sind dabei immer anzu-
teffen.  Die  Gesichesfehlbildungen
gehéren nach Herz- und Extremititenfehl-
bildungen zu den hiufigsten angeborenen

Fehlbildungen des Menschen
und kénnen mit weiteren Fehl-
entwicklungen kombiniert sein.

Mit einer Hiufigkeit von I auf
500 Geburten und circa 1600
betroffenen Neugeborenen pro
Jahr in Deutschland ist die Lip-
pen(L)-Kicfer(K)—Gaumen(G)-
Nasen(IN)-Eehlbildung (soge-
nannte  Lippen-Kiefer-Gau-
menspalte) eine der hiufigsten
Fehlbildungen. Ohne adiquate
Behandlung der Fehlbildung
und ihrer pathologischen Fol-
gen, wie Storung der Atmung,
Nahrungsaufnahme, des
Gehérs und der Sprache wach-
sen die Kinder in eine psycho-
soziale Entwicklungsstérung
hinein.
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Funktionelle Folgen
LKGN-
Fehlbildungen

Das Gesicht spielt als Aus-
drucksorgan fiir Empfindungen
und Gefiihle eine wichtige Rol-
le in zwischenmenschlichen
Interaktionen. LKGN-Fehlbil-
dungen verdndern in vielfiltiger
Weise die Gesichtsstrukturen.
Die Physiognomie und Mimik
bedingen die nonverbale Kon-
takefihigkeit des Menschen.
Die Physiognomie, also die
Gesamtheit der charakreristi-
schen Merkmale eines Gesich-
tes, wird durch die Mimik, die
Bewegungen der Gesichtsmus-
keln, modelliert.
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Abb. 1:

Die Aufgabe der Nase besteht
neben der Wahrnehmung von
Geruchsstoffen darin, die einge-
armete Luft anzufeuchten, von
groben Verunreinigungen zu
reinigen und sie aufzuwirmen.
Hierzu dienen die gut durch-
bluteten Schwellkérper der
Nasenmuscheln und das. gefif3-
und driisenreiche Flimmere-
pithel der Schleimhaut. Ferner
werden die tieferen Lufrwege
vor Reiz- und Giftstoffen durch
Reflexe geschiirze. Bei Vorliegen
einer LKGN-Fehlbildung kann
der Luftstrom nicht mehr ent-
sprechend der Erfordernisse in
dic Nasenginge geleitet werden.
Durch die Kommunikation von
Mund- und Nasenhdhlen ist
nur eine Mundatmung még-
lich. Abgesehen vom Lufttrans-
port kann die Mundhghle o. g.
Aufgaben der Nase kaum tiber-
nehmen. Dadurch ist die Kli-
matisierung und Kontrolle der
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eingeatmeten Luft beschrinke.
Die Folgen sind eine Hypertro-
phie der Nasenmuscheln, die
Austrocknung der Schleimhdu-
te, eine Storung der Sekrerzu-
sammensetzung und die Ande-
rung der  Bakrerienflora,
wodurch es nicht nur zu Reiz-
und Entziindungserscheinun-
gen der oberen, sondern auch
der tieferen Luftwege komme.

Uber die Tuba auditiva (=Pau-
kenrshre) steht das Mittelohr
mit dem Nasenrachen in Ver-
bindung. Beim Schluckake wird
vor allem iiber die Ringmuskel-
schlinge des weichen Gaumens
die Tuba auditiva gedffnet und
somit ein Druckausgleich zwi-
schen Mittelohr und Rachen
erreicht. Durch die Segelgau-
menfehlbildung wird die nor-
male Ausbildung dieser Muskel-
schlinge verhindert, es unter-
bleibt die aktive Offnung der
Tuba auditiva. Die mangelnde

Beliiftung des Mittelohres fithre durch
Aufbrauchen der vorhandenen Luft zu
einem Unterdruck, es entwickelt sich in
der Folge ein Mittelohrergufl (Seromuko-
rympanon). Bei Kindern mit einer Fehlbil-
dung des weichen Gaumens findet sich im
Alter von sechs Monaten ein Seromuko-
tympanon in iiber 90%. Bedingt durch
den Unterdruck in der Paukenhshle mit
entsprechend stirkerer Spannung des
Trommelfells und durch das seromukose
Sekret entsteht eine Schalleitungsstérung.
Wird diese Schalleitungsstérung nichr
frithzeitig behoben, entwickelt sich bei die-
sen Kindern eine Schallleitungsschwer-
horigkeit und in der Folge eine Hérbahn-
reifungsstérung, die zu einer falschen Spei-
cherung des Gesprachenen in den hoch-
spezialisierten Hirnzentren fithre. Schon
Horverluste mittleren Grades kénnen
somit zu schweren Stérungen des Spra-
cherwerbs mit daraus folgender Stérung
der intellekruellen Fihigkeiten fiihren.

In Ruhelage lagern sich die Innenseiten
der Lippen und der Wangen an die Zih-
ne und den Kieferfortsatz an, wodurch
der Mundvorhof nur als spaltformiger
Raum besteht. Die innere Mundhéhle
wird durch den Isthmus faucium vom
Mundrachen getrennt. Der harte Gau-
men trennt die Mundhshle von den
Nasenhshlen. Das Gaumensegel trennt
beim Schlucken und bei der Bildung
hoher Vokale und der Konsonanten s, k
und ch Mund- und Nasenrachen, indem
es sich hebt und gegen die sich kontra-
hierende Rachenwand legt. Die in der
Mundhshle herrschenden Druck- und
Volumenverhiltnisse dndern sich in
Abhingigkeit der Stellung der Lippen-,
Wangen-, Zungen- und Schluckmusku-
latur. Der Mundvorhof ist von entschei-
dender Bedeutung fiir die ungehinderte
Bewegung der Lippen und Wangen beim
Sprechen, Atmen, Schlucken und Kauen
(entspricht dem Orofazialsystem).

Der Mundschluff erfolgt mit Hilfe der
Zunge, die sich durch eigene Muskelakri-
vitit am Gaumen festsaugt und durch den
entstehenden Unterdruck zwischen ihr
und dem Gaumen, der beim Absinken des
Unterkiefers entsteht, den Unterkiefer in
seiner Lage stabilisiert.

Die physiologischen Druckverhiltnisse
sind bei LKGN-Fehlbildungen gestort, da
der luftdichte Abschluf der Mundhéhle
unterbleibt. Beim Vorliegen dieser Fehlbil-
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dungen kbnnen die Ringmuskelsysteme
der Lippen und des weichen Gaumens
nicht wirksam werden. Die normalerweise
nach innen ausgerichteten Muskelkrifte
werden aufgrund der pathologischen Mus-
kelverliufe in nach auflen gerichrete ver-
kehrt.

Fehibildungsbedingt werden die Muskel-
funktionen Saugen, Kauen, Laurbildung
und Schlucken gestért. Ferner kommr es
zu einem vermehrten Luftschlucken. In
einzelnen Fillen ist die Stérung so ausge-
prigt, dafl die erste postnatale Phase nur
durch Sondenernihrung zu iiberwinden
ist. Folge der ungeniigenden Abdichtung
zwischen Nase und Mund ist auch das Ein-
wirken des Speichels und des Speisebreis
auf die Schleimhaut des Nasenrachens und
der Nase, wodurch einerseits Gewebever-
dnderungen entstechen und Entziindungen
begiinstigt werden kénnen.

Durch das unphysiologische Muskelspiel
und das Entweichen der Luft durch die
Fehlbildung kénnen die Laute an den Lip-
pen, Zihnen, der Zunge und dem Gau-
men nicht korreke gebildet werden. Die
Folge ist eine Ersatzlautbildung. Da
Mund- und Nasenhéhlen nicht gegenein-
ander abgeschlossen werden konnen,
gelangt der Stimmbklang auch in die Nase
und erzeugt pathologische Sprachldanger-
scheinungen. Diese werden als offenes
Niseln bezeichnet (rhinophonia aperta).

Wiederholungsrisiko

Fiir die Beurteilung des Wiederholungsri-
sikos ist es bedeutsam zu wissen, ob die
Fehlbildung sporadisch, familidr gehiuft
oder im Rahmen eines Syndroms aufgetre-
ten ist. Liflt sich eine familidire Haufung
nachweisen, steigt die Wahrscheinlichkeit
mit Anzahl der betroffenen Familienmit-
glieder an. War die Fehlbildung Teil eines
Syndroms, muf unterschieden werden, ob
das Syndrom sporadisch aufgetreten ist, ob
es rezessiv oder dominant, geschlechtsge-
bunden vererblich ist. Das Wiederholungs-
risiko variiert fiir das Syndrom zwischen
1% bei sporadischem Auftreten und 50%
bei dominantem Erbgang. Eine genetische
Beratung ist daher immer empfehlenswert.

Prophylaxe

Zahlreiche  Untersuchungen
belegen, dafl durch eine Gabe
von Folsiure und Vitamin-B-12
die Haufigkeiten einer LKGN-
Fehlbildung verringert werden
konnten. In der Literatur wer-
den Folsiuregaben zwischen 3
und 10mg tiglich sowie das
Anheben der B-Vitamin-Blut-
spiegel auf hochnormale Werte
empfohlen. Entscheidend ist
die Einnahme in der Zeit acht
Wochen vor Beginn der
Schwangerschaft bis zum Ende
des dritten Schwangerschafts-
monats.

Grad der
Behinderung (GdB)

Der GdB fiir Kinder mit
LKGN-Fehlbildungen und ihre
Folgen betrigt je nach Schwere-
grad 50 bis 100%. Den Antrag
konnen die Eltern direkt nach
der Geburt beim zustindigen
Versorgungsamt stellen. Der
GdB sollte erst nach Abschluf}
der Primirbehandlung neu
bewertet werden. Den Kindern
steht zusitzlich der Nachteils-
ausgleich H (Hilfsbedirftigkeit)
zu, da sie z.B. mehr Hilfe bei
der Nahrungsaufnahme (gestér-
te Atmung, Gefahr des Ver-
schluckens) sowie gezielterer
Forderung bediirfen. Ferner
kann cinc Pflegestufe 1 bewil-
ligt werden.

Behandlung

Bei der Geburt eines Kindes mit
einer Gesichtsfehlbildung sind
Eltern, Geburtshelfende und
Kinderirzte hiufig schockiert
und ratlos. Dabei wire in dieser
Situation eine umgehende sach-
lich korrekte Beratung tiber die
Fehlbildungen und ihre Folgen
sowie die Behandlungsméglich-
keiten hilfreich. Frithzeitige
Kontakte zu kompetenten
Behandlungszentren aber auch
zur Selbsthilfevereinigung fiir

Lippen-Gaumenfehlbildungen
kénnen den Eltern helfen, ihre
und die Situation ihres Kindes
besser einzuschitzen.

Erndhrung

Bei der Erstberatung ist die Pro-
blematik der Nahrungsaufnah-
me zu besprechen. Viel zu
schnell wird hiufig ersarzweise
die Ernihrung zunichst mittels
einer Magensonde sichergestellt
und mit der Flaschenfiitterung
begonnen. Dies ist jedoch in
vielen Fillen nicht notwendig,
denn das Stllen ist auch bei
Kindern mit LKGN-Fehibil-
dungen méglich. Die Prigung
von Mutter und Kind fiir das
Stillen erfolgt noch auf der Ent-
bindungsstation, indem auch
das fehlgebildete Kind unmit-
telbar nach der Geburt an die
Brust angelegt wird. Das Kolos-
trum ist in geringen, fiir das
Baby gut vertriglichen Mengen
vorhanden. Es reizt niche die
Nasenschleimhaut.  Weitere
wichtige Voraussetzung fiir das
Stillen ist selbstverstindlich,
dafl Mutter und Kind nach der
Geburt nicht getrennt werden.
Fiir die Eltern ist notwendig zu
wissen, dafy der Zeitaufwand
zum Stillen eines Kindes mit
Gesichtsfehlbildung  deutlich
erhéht ist, die Trinkmengen je
Stillmahlzeit niedriger, somit
hiufigere Mahlzeiten notwen-
dig sind und trotzdem die
Gewichtskurve nicht dem iibli-
chen Verlauf folgt.

Zum erfolgreichen  Stillen
bedarf es Zeit und gute Vorbe-
reitung von Mutter und Kind:
Der Milchflufireflex einerseits
sollte geférdert  werden
(Anpumpen, warme Brust-
wickel u.d.), und andererseirts
sollte das Kind nicht zu hungrig
sein, da es dann hiufig nicht
kooperativ ist. Hierflir ist es
sinnvoll, dem Kind zuvor etwas
der  abgepumpten  Milch

zukommen zu lassen. Bevor das




Kind eine Mund-Nasen-Trenn-
platte zur Trennung von Mund
und Nase eingegliedert bekom-
men hat (s. unten), sollte das
Kind in aufrechter Haltung
gestillt werden; spiter sind
nahezu alle Positionen maglich.
Yon miitterlicher Seite aus soll-
te die Brustwarze wihrend der
Mahlzeit pgehalten  werden,
damic sie in der kindlichen
Mundhghle richtig zu liegen
lkommt. Dann kann das Kind
durch Zungendruck der Brust-
warze gegen die Kiefer-
und/oder  Gaumenfortsitze
bzw. gegen die Mund-Nasen-
Trennplatte die Milch ausmel-
ken. Hiufigeres Aufstoffen ist
aufgrund vermehrten Luft-
schluckens norwendig,

Klappt das Stillen nicht, sollte
abgepumpte Muttermilch
- gefiittert werden. Ob  hierfiir
Sauger, Loffel, Spritze oder Fin-
gerfeeder verwender werden, ist
individuell vom Ausprigungs-
grad der Fehlbildung, zusitli-
cher Stérungen und vor allem
von der Murter-Kind-Interakri-
on abhiingig.

Die Erkenntnisse der Encwick-
lungsbiologie, -neurologie,
Pidaudiologie, Soziologie und
des Wachstums sollten Basis

Abbildung 2
Priioperative intraorale Darstellung einer einseitigen Lippen-, Kiefer-, Gaumen-
und Nasenfehlbildung. Deutlich sind die nicht verwachsenen Anteile der Oberkie-
fers, des harten und weichen Gaumens zu sehen. Zwischen den Gaumenplatten
blickt man auf die Nasenscheidewand (Vomer).

sein fiir die multdisziplinire
Behandlung der Kinder.

Da bei bis zu 30% der Kinder
weitere Fehlbildungen vorhan-
den sein kénnen und eine ganz-
heitiche Betrachtung der Ent-
wicklung der Kinder notwendig
ist, halten wir eine (sozial-
)pidiatrische Grundbetreuung
fiir notwendig,

Bei einem offenen Kiefer- und
Gaumendefekt  beginnt  die

Das morpho-physio-logische

Behandlungskonzept

Pidiatrische Betreuung

ab 1. Lebenstag

Eingliederung

einer Mund-Nasen-Trennplatte

ab 1. Lebenstag

Einlage von Paukenrshrchen

Betreuung

und weitere halsnasen-ohrenirztliche

ab 4. Lebensmonart

Kiefer und innerer Nase

Korrekeur von Segel, Gaumen,

im 8. Lebensmonat

Korrektur von Lippe und duflerer Nase

im 11. Lebensmonat.

Logopidische Betreuung

ab 2. Lebensjahr

Zahnirztiche Betreuung

ab 2. Lebensjahr

Kieferorthopidische Betreuung

ab 6. Lebensjahr

Nasenkortektur

im Jugendalter

. Naseneingang

Kieferspalte

Vomer

Harter Gawmen

Ziipfchenhilfte

Behandlung direkt nach der Geburt.
Durch baldige Eingliederung einer Mund-
Nasen-Trennplatte wird eine bessere Zun-
genlage und -funktion erméglicht. Eine
temporire Trennung der Mund- und
Nasenhéhlen wird erreicht. Eine Erleichre-
rung der Nahrungsaufnahme ist zu erwar-
ten. Die Platten werden, falls sie in den
ersten Lebenstagen cingesetzt werden, vom
Kind meist gut toleriert.

Bei ausgeprigten Stérungen der Motorik
von Lippen-, Zungen- und Rachenmusku-
latur ist eine logopédische Friihférderung
schon in den ersten Lebenswochen sinn-
voll, um die Sensibilitit und Mortorik zu
stirken. Mit drei Jahren wird iiberpriift, ob
eine Sprachtherapie notwendig ist.

Hart sich ein Seromukotympanon ent-
wickelt, ist cine Mittelohrdrainage bereits
in den ersten Lebensmonaten notwendig.
Da Kinder mit einer craniofacialen Fehl-
bildung ein hosheres Risiko nicht nur fir
Hborstérungen des Mittelohres, sondern
auch des Innenohres haben, sollte eine
weitere Hordiagnostik in Narkose (BERA
und Ableitung von OAE’s) durchgefiihrt
werden. Zweckmifligerweise erfolgt dies in
Kombination mit einem operativen Ein-
griff, um die Zahl der Narkosen zu mini-
mieren.

Die von der Fehlbildung betroffenen
Gewebe und Organe waren bis zur Opera-
tion nicht eine Sekunde normal ausgebil-
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Abbildung 3
Darstellung des harten und weichen Gaumens nach drei Monate nach Korrekrur
der Fehlbildung in Abb.2. Das Gaumengewilbe, das mittelstindige Gaumensegel
sowie der vordere und hintere Gaumenbogen mit den Gaumenmandeln sind abge-

bildet.

det und normal funktionstiichtig. Operati-
ve Korrekruren sollen die fehlgebilderen
Organe im Orofazialsystem in die Lage
versetzen, erstmals annihernd normal
funktionieren zu kénnen als Voraussetzung
fiir die anschliefende Frithférderung.
Daher sollten weitestgehend normale ana-
tomische Strukturen gebildet werden.

Da die Trennung der Nasen- und Mundat-
mung sowie das Schlucken und die Laut-
bildung uns fiir den Siugling vorrangig
erscheinen gegeniiber der Asthetik von
Lippe und Nase, bilden wir als erstes das
Gaumensegel, den Hartgaumen, die inne-
re Nase, wenn notwendig auch den zahn-
wagenden Fortsatz in einer Operation drei
Monate vor der Lippen- und Nasenkorrek-
tur (s. Abb. 2 und 3). Bei Verletzungen im
Mittelgesiche gilt der sinnvolle Grundsatz
der Versorgung von innen nach auflen, um
eine optimale Ubersicht iiber das Operati-
onsfeld zu gewihtleisten. Dies sollte auch
auf die Fehlbildungschirurgie iibertragen
werden. Die primire operative Korrekrur
ist in maximal zwei Schritten (Korrektur
von Hart-, Weichgaumen, Kiefer und
innerer Nase mit sieben Monaten, Korrek-
tur von Lippe und duflerer Nase mit 10
Monaten) zum Ende des ersten Lebensjah-
res abgeschlossen.

Je nach Fehlbildungsform kann es in
unterschiedlichem Ausmafl zu Stérungen
des Zahndurchbruchs kommen. Zihne
kénnen anlage- oder operationsbedingt

— Frontzibne

Harter Gauinen

Weicher Gaumen

Vorderer
Gaumenbogen

Hinterer
Gaumenbogen

fehlen, fehlgebildet oder iiber-
zihlig sein. Liegt cine Kiefer-
fehlbildung vor, kommt es stets
zu  Zahnfehlstellungen. Um
eine gute Mundhygiene zu for-
dern, fiihren wir eine zahnirzt-
liche Prophylaxeberatung der
Eltern durch, wenn die Kinder
circa 15 Monate alt sind. Mit
sechs Jahren bei Durchbruch
der bleibenden Schneidezihne
erfolge die kieferorthopidische
Vorstellung.

Bei Fehlbildungen von Lippe
und Kiefer ist stets die dufSere
Nase betroffen. Eine erste Kor-
rektur wird bei der Lippenpla-
stik durchgefiihrt. Definitive
Korrekturen werden  nach
Abschluff des Wachstums im
spiten Jugendalter durchge-
fithrr. Doch erfolgen kosmeti-
sche Korrekturen zunehmend
frither, falls Patient und Eltern
dies wiinschen und eine psychi-
sche Stérung der Kinder zu

befiirchten ist.

Schlufbetrachtung

Eine gut verzahnte interdiszi-
plinire Behandlung von Patien-
ten mit LKGN-Fehlbildungen

wird heute als Standard gefor-
dert. Hierzu gehéren zumindest

Behandlerinnen und/oder
Behandler aus den Disziplinen
Kinderheilkunde, HNO,

Mund-, Kiefer-, Gesichtschirur-
gie, Phoniatrie, Logopidie und
Zahnheilkunde. Ein Konsens
iiber Methode und Zeitpunke
der Operationen besteht hinge-
gen nichy; vom isolierten Ver-
schluss jedes einzelnen Fehlbil-
dungsabschnittes bis zum Ver-
schluss aller Fehlbildungsab-
schnitte in einer Operation gibt
es jede mdgliche Kombination
zu den unterschiedlichsten
Zeitpunkten. Eine schliissige
Begriindung wird nicht gege-
ben. Aussagekriftige Studien
iiber  behandlungsbedingte
Ursachen von Wachstums-
storungen oder Funktionsein-
schrinkungen, dic den Kriteri-
en der objektiven Beurteilungen
standhalten, gibt es nicht
Unumstritten ist jedoch, dass
die Basis fiir eine normale Hor-
und damit auch Sprachentwick-
lung innerhalb des ersten
Lebensjahres gelegt wird. Auch
wenn einiges noch spiter kom-
pensiert werden kann, halten
wir eine frithzeitige operative
Korrektur im ersten Lebensjahr
mit anschliefender Friihforde-
rung fiir den besten Weg zur
Gesundung der betroffenen
Kinder und Familien.
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