Die Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und Nasenfehlbildung
Die Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung

Sachliches

Dr. Hubertus Koch

Ein Kind mit einer Gaumenspalte ist geboren. Worin liegt das Problem?

Gaumenspalte ist ein umgangssprachlicher Begriff fir eine Fehlbildung, bei der eine
fehlerhafte Entwicklung des Feten wahrend der frihen Schwangerschaft zu einer grof3en
Mund- und Nasenhohle flihrt. Somit ist die Bezeichnung Gaumenfehlbildung oder noch
praziser Gaumen- und Vomerfehlbildung (Vomer = knécherner Teil der Nasenscheidewand)
besser. Beim Gaumen lasst sich der weiche Gaumen (=Segelgaumen) vom harten Gaumen
unterscheiden, so dass wir auch von einer Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung (SGV-
Fehlbildung) sprechen.

Unabhangig, ob die Gaumen“spalte“ in Kombination als Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und
Nasenfehlbildung oder als Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung auftritt, das Problem dieser
Fehlbildung liegt in der Saugunfahigkeit des Sauglings. Das bedeutet, dass das Neugeborene
keine Milch eigenstandig aus der Brust herausbekommt. Das Prinzip ,Saugetier” bedeutet,
dass ein Neugeborenes sich die Milch aus der Brust, dem Euter, der Zitze herausholen muss.
Der Begriff ,ein Baby wird gestillt* verdreht die eigentliche Aktivitat. Es ist nicht so, dass die
Mutter den Milchfluss aktiviert, es ist das Baby. Und dies ist das initiale Drama. Ein Tier stirbt,
wenn es nicht sdugt, das Tier kennt nicht die Trinkflasche, es ist eine Erfindung der Menschen.
Warum aber ist das so? Durch eine Segel-, Gaumen- und Vomer- oder Lippen-, Kiefer-,
Gaumen- und Nasenfehlbildung ist das Ventil ,weicher Gaumen® defekt, je nach Auspragung
sind der nach vorn reichende Nasenboden mit samt dem Gaumengewolbe offen, sodass eine
grole Mund-, Nasen- und Rachenhoéhle vorhanden ist. Diese kann dann auch noch den
zahntragenden Kieferfortsatz sowie Lippe und &ulere Nase miteinbeziehen. Fir die
Saugunfahigkeit reicht allerdings schon der fehlerhaft gebildete weiche Gaumen, dieses Ventil

sorgt fur die Trennung von Mund und Nase und somit fur die Moglichkeit der Unterdruckbildung
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im Mund. Diese ist Grundvoraussetzung fir den Sog, den es zum Saugen braucht. Um nun
also das Kind mit Fehlbildung zu erndhren, ist es notwendig, Milch zu geben, Milch
einzufléRen. Da das Kind nicht schluckunfahig ist, kann es die in die Mundhdhle eingebrachte
Milch schlucken. Hierflir ist es wiederum notwendig, dass die Eltern dem Kind genau die
Menge Milch in den Mund geben, die es schlucken kann. Wahrend der einzelnen
Schluckvorgange ist eine Atempause notwendig. Wahrend im normalen Stillprozess das Kind
an der Brust liegt, saugt, schluckt und atmet es nahezu gleichzeitig. Dieser fein abgestimmte
Prozess muss nicht unterbrochen werden. Bei einem Kind mit Gaumenfehlbildung ist durch
die mangelnde Ventilfunktion des weichen Gaumens diese Besonderheit, nahezu gleichzeitig
zu trinken und zu atmen, aufgehoben. Dies fuhrt zu einem wesentlich verlangerten
Trinkprozess, da das Kind zwischenatmen muss. Es resultiert dariiber hinaus ein vermehrtes
Luftschlucken. Bldhungen und Bauchschmerz sind eine haufige Begleiterscheinung. Beim
.Bauerchen“ kommt oftmals eine nicht unbetrachtliche Menge an Milch wieder aus dem Magen
in die Mundhdhle. Aufgrund der nicht vorhandenen Trennung von Mund und Nase kann die
Milch ungehindert aus Mund und Nase herauskommen und somit ganzlich verlorengehen. Bei
einem Kind ohne Gaumenfehlbildung bleibt die Milch dabei in der Mundhdhle und kann wieder

geschluckt werden.

Insgesamt ist der Ernahrungsvorgang massiv gestort. Weitere Folgen sind: Die fir eine
normale Entwicklung notwendige Nasenatmung findet nicht oder nur eingeschrankt statt. Da
die Atemluft dem Weg des geringeren Widerstandes folgt, gelangt die Luft von den
Nasenlochern direkt in die Mundhohle. Die Infektabwehr, die Reinigung, die Anfeuchtung und
Erwarmung der Atemluft, die normalerweise wahrend der Nasenpassage stattfindet, erfolgt
nur sehr unvollstandig. Die Mundhéhle und die Mundschleimhaut sind dafiir nicht ausgebildet.
Im Weiteren fehlt die kraftvolle Blahung der Lunge, infolge dessen dirfte die

Sauerstoffsattigung des Blutes geringer ausfallen.
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Von weiterer praktischer Relevanz ist das periphere Horvermégen. Die Schallibertragung
Trommelfell — Gehérkndchelchenkette bedarf eines normalen Luftdrucks in der Paukenhohle.
Der Druckausgleich findet Uber die Muskelaktivitat der Gaumen- und Schlundmuskulatur beim
Schlucken statt: Die Musculi levator (= Gaumenheber) und tensor veli palatini (=
Gaumenspanner) spielen dabei eine Hauptrolle durch ihre gegenlaufige Bewegung beim
Schlucken und Kauen. Der Musculus levator zieht an der Bellftungsrohre des Mittelohres (=
Tuba auditiva) nach hinten-oben, wahrend der Musculus tensor veli palatini nach vorn-unten
zieht. Hierdurch erfolgt die Offnung der Bellftungsréhre (Tuba auditiva). In Ruheposition ist

die Beluftungsrohre geschlossen.

Im Falle der Gaumenfehlbildung liegt zum einen eine anatomische Lageveranderung der Tuba
auditiva vor, darUberhinaus sind die Zugrichtungen der beiden oben genannten Muskel
verandert, sodass die Belliftung nicht oder nur eingeschrankt méglich ist. Die Folge ist eine
eingeschrankte Schallibertragung und eine Ergussbildung im Mittelohr. Dies fuhrt zu einer
weiteren Verstarkung des Horverlustes. Eine Stérung des Hérens (der Hérbahnreifung) kann
zu einer zentralen Sprachentwicklungsstérung fiihren. Zusammengenommen spricht man von

einer HOr-Sprach-Entwicklungsstorung.

Das wichtigste Muskelorgan neben dem weichen Gaumen ist fur
e das Sprechen,
e das Schlucken,
e das Kauen,
e den Mundschluss,
e die Regelung des Unterdrucks beim Saugen,

e die Luftstromlenkung beim Sprechen usw.,
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die Zunge.

Aktiv ist dieses Muskelorgan ab der 8. bis 9. Schwangerschaftswoche. Fiir das koordinierte
Zusammenspiel aller Gesichts-, Kau-, Atemmuskeln spielt die Zunge samt aller anderen
Muskeln, die am Schluckakt beteiligt sind, in der intakten Mundhdhle eine sehr groRe Rolle.
Darliber hinaus ist die Zunge ein formgebender und wachstumsférdernder Muskel flir den
harten Gaumen sowie den gesamten Oberkiefer. Vermittelt Gber den Unterdruck in der
Mundhéhle wird die Zunge in das Gaumengewoélbe gesaugt und hat dort ihre Ruheposition.
Der Mensch schluckt etwa 2500 Mal jeden Tag und presst dabei die Zunge mit Kraftspitzen
t.w. gréRer als einem Kilogramm je Schluckvorgang in das Gaumengewolbe. Diese Kraft ist
formgebend. Das Muskelorgan Zunge ist somit der ,Gegenspieler® samtlicher
Gesichtsweichteile. Vermittelt Uber die Kraft der Zunge von innen nach auf’en und der

Gesichtsweichteile von auf3en nach innen wird das Gesicht und der Kiefer ausgeformt.

Bedingt durch eine Kiefer- und Gaumenfehlbildung kann die Zunge sich aber weder ansaugen
noch an den Gaumen pressen. Sie findet den Weg paramedian in die Nase bei einseitigen
oder beidseitig asymmetrischen Fehlbildungen und presst das gréfiere Segment nach seitlich-
aulen weg. Bei einer ausschliellichen Gaumenfehlbildung bleibt oftmals die
Horizontalentwicklung und —streckung der Zunge aus, die Zunge steht und bewegt sich dann
nahezu in der Senkrechten und reicht Gber den Nasenrachen und die Choanen ( = hinterer
Naseneingang) von hinten in die Nase hinein. Einhergehend findet sich eine horizontale
Unterentwicklung des Unterkiefers. Dieser Befund findet sich als Extremvariante haufig in

Verbindung mit einer Pierre-Robin-Sequenz.

Diese Veranderung im Bewegungsmuster der Zunge, verursacht durch die Fehlbildung, fihrt
zu einer verstarkten Fehlausformung der Umgebung und das Bewegungsmuster andert sich

nicht automatisch und spontan durch die Eingliederung einer Mund-Nasen-Trennplatte oder
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durch das Operieren. Von daher muss der Zunge eine besondere funktionstherapeutische
Beachtung geschenkt werden.

Wozu braucht es dennoch eine Mund-Nasen-Trennplatte? Trivialerweise zur temporaren
Trennung von Mund und Nase. Nur so kann die Nasenatmung geférdert, die Segmentposition
(von Kiefer und Gaumen) und die Zungenlage verbessert werden. Nur so kann, wenn auch
provisorisch, ein Mundschluss erzielt werden. Die Anndherung der Segmente in ihrer Position
zueinander erleichtert das Operieren, macht das Operieren erfolgreicher. Die Mund-Nasen-
Trennplatte kann dies erleichtern, da ein provisorischer Mundschluss mdglich wird. Deshalb
sollte eine Abformung zeitnah nach Geburt erfolgen. Die Mund-Nasen-Trennplatte sollte
samtliche oben genannte Anforderungen erfillen. Eine friihe orofaziale und die Zungenmotorik
fordernde Funktionstherapie ist hilfreich. Ein logisches, anatomisch-funktionell stimmiges,
sicheres OP-Konzept sollte unter Berlicksichtigung der Narkoserisiken und deren Entwicklung

postpartum folgen.

Vorgeburtliches:

Eine Lippen- und/ oder Kiefer- und Nasenfehlbildung entsteht ganz am Anfang. In der 4./5.
Schwangerschaftswoche formen sich die Gewebe, aus denen sich die Lippe, Nase, Wangen
und der Kiefer entwickeln. Bei Stérungen im Ablauf der Gewebeentwicklung (Differenzierung)
entsteht die Fehlbildung. Es ist eine Fehlentwicklung, keine Spaltung! Und dieses
fehlentwickelte Gewebe entwickelt sich in dieser, anders entstandenen Form fort. Etwa im
Alter von ca. 8 bis 9 Schwangerschaftswochen entstehen die innere Nase, die Nasengange,
der Rachen sowie der weiche und harte Gaumen. Auch die Zunge entwickelt sich zu diesem
Zeitpunkt. Die Fehlbildung von Lippe, aulerer Nase und Kiefer kann auf diesen Bereich
beschrankt bleiben oder es kann zu diesem Zeitpunkt sich die Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und
Nasenfehlbildung entwickeln. Unabhangig kann die Fehlbildung der inneren Nase (V =

Vomer), des harten (G = Gaumen) und weichen (S = Segelgaumen) Gaumens entstehen.
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Genetisch wird die Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung von der Lippen-, Kiefer-, Nasen-
und Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und Nasenfehlbildung unterschieden. Die Gruppen
unterscheiden sich in der Haufigkeit ihres Auftretens, in der Verteilung mannlich zu weiblich
und in der Haufigkeit der Begleitfehlbildungen oder auch in der Haufigkeit eines syndromalen
Gesamtbildes. Kinder mit einer Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung sind davon haufiger

betroffen.

Samtliche Bewegungsmuster in Mund, Nase und Rachen sind an das Vorhandensein der
Fehlbildung angepasst, insbesondere scheint das Bewegungsmuster der Zunge und des
gesamten Schluckapparates betroffen zu sein — sie hat keine abgrenzenden Strukturen zur
Nase, zum Rachen und zum Mund heraus. Das veranderte Funktionsmuster der Zunge fihrt
zur Verlagerung der Kiefer- und Gaumensegmente. Die Zungenbewegung zur Beforderung
des Fruchtwassers andert sich. Aber, das sich entwickelnde Kind merkt davon gar nichts. Far
das Kind ist all das normal. Es hat an der Fehlbildung und aufgrund der Fehlbildung natirlich
keine Schmerzen, es ist keine Verletzung (keine Aufspaltung). Es blutet auch nicht. Fir das
Kind fuhlt sich alles vollkommen normal an. Es hat zum Zeitpunkt der Geburt dieselben
Bedirfnisse wie jedes andere Kind auch. Es mochte auf den Mutterbauch und an die Briste,

den Quell der Milch.

Nasenatmung/Mundatmung:

Ein Neugeborenes ist ein zwanghafter Nasenatmer. Es macht dafir den Mund nicht auf. In der
Nase erfolgt die Erwarmung, die Anfeuchtung, die Reinigung der Atemluft, ein Schutz der
Lunge vor der AuRRenwelt. Vermittelt Gber Stickoxide, die in der Nasenschleimhaut und in der
Schleimhaut der Nasenhaupthéhlen produziert werden, wird die Ubertragung des Sauerstoffs

aus der Atemluft aus den Lungenblaschen in die Blutbahn geférdert. Dieser sehr wichtige
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Vorgang der Sauerstoffanreicherung des Blutes beim Atmen wird ausschlief3lich bei Vorliegen

einer Nasenatmung in Gang gesetzt.

Da aber der Atemwegswiderstand der Nase etwa doppelt so hoch ist wie der des Mundes, ist
es entscheidend, dass der Mund bei der Atmung geschlossen bleibt. Flr die Nasenatmung
braucht ein Mensch mehr Kraft, deshalb reicht unsere Atemhilfsmuskulatur auch bis in den
tiefen Ricken hinein. Nasenatmung ist also auch Krafttraining fir den Korper, fir die gesamte

Rumpfmuskulatur und fur die Kérperspannung.

Langfristig fordert die Nasenatmung auch das Wachstum des Mittelgesichts: Zum einen,
indem der ,Ansaugstutzen® Nase dem Wachstum der Lunge bei gréflerem Luft- und
Sauerstoffbedarf des wachsenden Korpers folgen muss und zum anderen liegt die Zunge bei
geschlossenem Mund im Gaumengewdlbe und presst permanent in das Gaumengewdlbe
hinein (Erwachsene entwickeln bei ca. 2500 Mal Schlucken taglich mit Kraftspitzen von 1 bis
3 kg eine Gesamtkraft von 1 bis 3 Tonnen taglich). Bei geschlossenem Mund sind der
Oberkiefer und der Unterkiefer, vermittelt durch das Bindeglied Zunge, eine Funktionseinheit.
Driickt die Zunge beim Schlucken gegen das vordere Gaumengewolbe, stitzt sie sich am
hinteren Mundboden/Unterkiefer ab. Der Unterkiefer wird auf diese Weise nach hinten

gedrickt.

Liegt eine Mundatmung vor, bricht das gesamte Funktionssystem zusammen. Die Zunge sackt
in den Mundboden. Beim Schlucken schiebt sich die Zunge zum Teil bis zum Mund heraus
und zieht den Unterkiefer nach vorn. Dies stimuliert das Wachstum des Unterkiefers und
bremst das Wachstum des Oberkiefers. Bei der Mundatmung wird sehr viel Luft aufgrund des
geringen Atemwegswiderstands in die Lunge geflutet. Da die Lunge aber nicht vollstandig

aufgedehnt wird — es braucht nicht die gesamte Atemhilfsmuskulatur im unteren
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Ruckenbereich — kann der Sauerstoff nicht optimal in die Blutbahn gelangen. Auch fallt der
biochemische Stimulus Uber die kdrpereigenen Stickoxide weg. Es unterbleibt also auch die

muskuldre Foérderung insbesondere der Muskulatur des Kdrperstammes.

Ernahrung:

Damit das Kind Milch aus der Brust bekommt, benétigt es ein Mehrfaches an Kraft im
Verhaltnis zum Saugen an einer Ublichen Milchflasche. Kann das Kind nun aber gar nicht
saugen, bekommt Milch eingeflél3t und muss nur schlucken, braucht es fast gar keine Kraft.
Keine Kraft bedeutet auch, es erfolgt kein Muskelaufbau. Stillen ist also auch ein

Fithessprogramm fiir das Baby!

Intraoraler Unterdruck:

Der intraorale Unterdruck/Sog zwischen Zunge und Gaumen, zwischen Lippen, Wangen und
Zahnbogen ist die flir den Mundschluss entscheidende Kraft. Unsere Kaumuskulatur
bendtigen wir, wie der Name schon sagt, zum Kauen und nicht fir den gewohnhaften

Mundschluss.

Aber was hat das nun alles mit einer Gaumenfehlbildung zu tun? Sehr viel: Durch die
Gaumenfehlbildung geht der Unterdruck in der Mundhdhle verloren. Das Kind ist nicht in der
Lage, Sog zu entwickeln, das Stillen funktioniert nicht, selbst das Saugen aus einer Flasche
funktioniert nicht. Damit bricht auch das oben genannte ,Fithessprogramm® zusammen. Die
Funktionsablaufe beim Trinken, Schlucken, Atmen sind verandert. Die Zunge, die ja schon
intrauterin eine veranderte Umgebung durch die Fehlbildung hatte, passt sich weiter den — aus
unserer Sicht — nicht normalen Funktionsbedurfnissen an. Es entsteht ein verandertes

Zungen- und Schluckbewegungsmuster auf neurophysiologischer Steuerungsebene. Der
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fehlende Unterdruck in der Mundhdhle fiihrt regelhaft zur gewohnhaften Mundatmung, das

andere ,Fitnessprogramm® fallt auch weg.

Folgen:

Ernahrungsstorung, Atemstorung, fehlender Kraftaufbau fir die langfristig notwendige

Kdrperspannung, fehlender Wachstumsstimulus flir das Mittelgesicht.

Therapie:

1. Bonding und initiale Erndhrung:

Ist die Fehlbildung vor Geburt bekannt, besteht die Mdglichkeit, die Geburtsklinik

auszusuchen. Kriterien dafiir sollten insbesondere sein:

Die Nahe zum sozialen Umfeld,

die Expertise im Umgang mit der Mutter und dem Kind mit Fehlbildung,
die Mdglichkeit des Rooming-in,

die Unterstlitzung beim Kostaufbau und

den Milchfluss vorzubereiten.

Es ist mdglich, 3 bis 4 Wochen vor Entbindung Uber Massagetechniken und durch

Ausstreichen der Brust den Milchfluss pranatal in Gang zu bringen. Derart gewonnene

Milch kann eingefroren und mit in die Klinik genommen werden. Denn nach Entbindung

sollte das Kind auf den Mutterbauch und an die Brust. Dort bekommt es dann die

vorbereitete Milch, das Kolostrum, verabreicht.

Dies ist ein wichtiger Teil des Bondings — des Aufbaus der Mutter-/Eltern-Kind-Beziehung.

Inwieweit die weitere Ernahrung per abgepumpter Milch, an der Brust oder mittels Flasche

oder ganzlich mittels Pre-Nahrung erfolgt, wird individuell zu entscheiden sein.
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Der Weg Uber abgepumpte Milch und einer folgenden brustnahen Erndhrung bis zum
wirklichen Stillen sollte nicht zu frih aufgegeben werden. Denn nach erfolgter erster und

gegebenenfalls zweiter Operation ist die Sogbildung mdglich, und das Stillen ist denkbar.

. Chirurgie:

Mittels geeigneter chirurgischer Maflnahmen (davon gibt es aus meiner Sicht extrem
wenige) sollten anatomisch und funktionell korrekte Funktionsraume entstehen. Darunter

verstehe ich eine Anatomie, die dem normalen Gesichtsaufbau entspricht:

a. Zwei vollstandige, von vorn bis in den Rachen reichende Nasengange, die vollstandig

voneinander und von der Mundhéhle getrennt sind.

b. Ein Nasenrachenraum, der so klein ist, dass das Kompensationspolster vergrolerte
Rachenmandel (auch kindliche Polypen, adenoide Vegetationen genannt) als solches

nicht notwendig ist.

c. Eine Einheit von weichem und hartem Gaumen, gegebenenfalls in Verbindung mit dem
Zahnbogen, die eine vollstandige Trennung von den Nasengangen

darstellt, ohne Restlécher oder Restoffnung in die Nase hinein.

d. Eine Struktureinheit von Lippe und Nase nach aul3en, die nicht nur gut aussieht,
sondern vor allem gut funktioniert. Hierfir ist eine gute muskulare Funktion wichtig —
insbesondere gilt dies flr Kinder mit einer beidseitigen Fehlbildung, da in der
Zwischenlippe keine Muskulatur ausgebildet ist. Damit der Muskel aber auch etwas
bewegen kann, bendtigt die Lippe den Mundvorhof. Dies ist der Raum zwischen der

Lippe und dem Zahnbogen. Er ist sozusagen das ,Gelenk® der Lippe im Vergleich zu
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einem Arm oder Bein — ohne Gelenk keine Bewegung. Ohne Mundvorhof kann sich die
Lippe nicht oder nur unzureichend bewegen. Einen guten Mundvorhof kann man
eigentlich erst dann bilden, wenn der Kiefer-/ der Zahnbogen restlochfrei hergestellt
wurde. Eine gute Asthetik erzielt man dann, wenn die Betonung der senkrechten
Hautfaltelung zwischen Nase und Lippe nicht durch Querschnitte zerschnitten wird.
Derartige Schnittflihrungen (Tennison-Randall, LeMesurier) werden leider sehr haufig

angewandt.

In unserer Klinik arbeiten wir mit zwei chirurgischen Schritten, die exakt aufeinander
aufbauen: Zunachst erfolgt die Bildung des weichen, des harten Gaumens und des
zahntragenden Fortsatzes des Oberkiefers sowie die Bildung der dariber gelegenen
Nasengange Uber die gesamte Lange der Fehlbildung. Am Ende der Operation ist sowohl
von der Nasenseite als auch von der Mundseite alles mit ortsstdndigem Gewebe
nachgebildet und dicht. Im 2. Schritt werden die Gesichtsweichteile — Nase und Oberlippe

— in oben beschriebenem Sinn zusammengeflgt.

In der Zeit von Geburt bis zur ersten OP im Alter von ca. 6 Monaten wird, falls erforderlich,

eine Mund-Nasen-Trennplatte eingefugt.

Funktionelle Forderung des Kindes:

Weiter oben habe ich beschrieben, dass durch die Fehlbildung die Aktivierung, der
Muskelkraftaufbau der erweiterten Atem- und Schluckmuskulatur nur eingeschrankt
funktionieren kann. Ich beschrieb, dass die Einheit vom Oberkiefer und Unterkiefer durch
Mundschluss und Unterdruckbildung sowie Platzierung der Zunge in das Gaumengewoélbe

abhangig ist. Ist dieses jedoch nicht der Fall, bilden sich neurophysiologisch andere, an
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die Fehlbildung angepasste, Bewegungsmuster der Mund- und Zungenmotorik, der

Rumpfstabilisierung, der Kérperspannung aus.

Leider springen diese Bewegungsmuster nicht mit durchgeflihrter Operation und somit
chirurgisch korrekt hergestellten Funktionsraumen in normale Bewegungsmuster um. Dies
ist die Folge der neurophysiologischen Bahnung dieser Bewegungsmuster. Das Kind und
sein Gehirn wissen schlielllich nicht, dass dies unzureichende Bewegungsmuster sind.
Deshalb bendtigen praktisch alle Kinder eine strukturierte, langfristige Foérderung der
Mundmotorik, des Schluckmusters, der Zungenbewegung und erganzend der
Kdérperwahrnehmung, der Kérperspannung und der Kérperkraft. Und hierfur ist eben nicht
nur Logopadie im Sinne der mundmotorischen Stimulation, sondern auch erganzend die
Krankengymnastik, gegebenenfalls die Motopadie und vergleichbare Therapieschemata

notwendig.

Sicherung einer stabilen psychischen Entwicklung der Familie:

Zu welchem Zeitpunkt auch immer die Familie mit der Diagnose einer Gesichtsfehlbildung
des Kindes konfrontiert wird, diese Diagnose flhrt zu Verunsicherung, zu Angst, zu dem
Gefluhl allein dazustehen, zu Hilflosigkeit. Das kann sich anfihlen wie oder ist auch ein
Stich in die Seele. Eine seelische Verletzung der Eltern — der Verlust der Vorstellung einer
intakten Zukunft, der Verlust der sicheren Annahme eines unversehrten Kindes.

Im Weiteren folgt die Sorge: ,Was wird aus dem Kind?“, ,Was wird aus uns, unseren
beruflichen, familidaren Ideen*, ,Wie reagiert das Geschwisterkind?“ usw. ,Was haben wir
falsch gemacht? Aus der Umgebung kommt regelmafRig Unverstidndnis, kommt

Verharmlosung der Fehlbildung — ,das bisschen Spalte, das macht doch nix, das lasst sich

kompetenzzentrum

fiir Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und Nasenfehlbildungen



-13 -
Sachliches

doch heute gut operieren“. Von Arzten und Therapeuten erfahren Eltern Uneinheitliches

bis hin zu nix. Die Informationen aus dem Internet widersprechen sich.

All das verstarkt das Gefuhl des Unverstandenseins, der Hilflosigkeit, des Schmerzes.

Und all dies sind tiefgreifende innere Wunden — je weniger desto besser — aber voéllig frei
von irgendeinem der beschriebenen Geflihle ist sicher kein Elternteil. So wie eine
korperliche Verletzung selbstverstandlich behandelt wird, so sollte auch diese Verletzung
untersucht und gegebenenfalls behandelt werden. Sinnvoller Weise findet ein
heilpddagogisches/psychotherapeutisches Gesprach statt. Dies kann helfen, diese
Wunden zu heilen. Stabile Eltern sind wichtig fur lhre Kinder. Wir laden Sie deshalb ein,
sich auf dieses Gesprach einzulassen. Je friher desto besser, also auch schon in der
Schwangerschaftl Wenn Sie dies winschen, versuchen wir gemeinsam mit Ihnen
herauszufinden, was sie starkt, stiitzt und Ihnen im Umgang mit der Situation hilfreich sein
konnte. Alles, was sie bendétigen, um Ihre Familie — und sich selbst — wieder in Balance zu
bringen, ist bereits vorhanden, kdnnte |hnen jedoch im Augenblick nicht zur Verfigung
stehen. Wir kdnnen Sie dabei unterstiitzen und begleiten, mit den Belastungen, Gefiihlen

und Gedanken umzugehen, die Sie nun erfahren und erleben.

Therapieleitfaden

TEIL 1

Beim Nachdenken Uber einen Therapieleitfaden sind verschiedene grundsatzliche
Betrachtungen notwendig. Zunachst der absolut Ubergeordnete, der auf der UN-

Kinderrechtskonvention basiert, hier insbesondere der Artikel 24. Hierin heif3t es in Absatz 1:

,Die Vertragsstaaten erkennen das Recht des Kindes auf das erreichbare Hochstmall an
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Gesundheit an sowie auf Inanspruchnahme von Einrichtungen zur Behandlung von
Krankheiten und zur Wiederherstellung der Gesundheit. Die Vertragsstaaten bemuihen sich
sicherzustellen, dass keinem Kind das Recht auf Zugang zu derartigen Gesundheitsdiensten
vorenthalten wird.“ Der Begriff ,Gesundheit” wird von der WHO insbesondere unter dem Begriff
der ,Funktionalen Gesundheit® gesehen. Dies bedeutet das Vorhandensein von kérperlicher
Gesundheit, eine der normalen vergleichbaren Aktivitat, uneingeschrankte Teilhabe in allen
Lebensbereichen. Im Weiteren muss man Uber eine grundsatzliche Zielsetzung von
insbesondere chirurgischer Therapie nachdenken:

Wenn Heilung in der Medizin als Grundprinzip angenommen wird und die Restitutio ad
integrum bei Verletzungen, so darf man annehmen, dass das oberste Ziel der Behandlung
eines Kindes mit einer angeborenen Fehlbildung das Erreichen normaler Strukturen bedeutet.
Die Erfolgsbeurteilung sollte das anatomische Fundament, die physiologische Funktion sowie

die Asthetik berticksichtigen.

Zum Einleiten einer Therapie bedarf es einer Diagnose und nach Diagnosestellung, egal ob
pra- oder postnatal, muss die Zuweisung zur Behandlung in ein Zentrum erfolgen.

Was ist ein Zentrum?

Es ist ein Behandlungsort mit einer Uberdurchschnittlichen Therapieroutine, dem Verbund von
wichtigen Fachdisziplinen, die interdisziplinar zusammenarbeiten und insbesondere
kindorientiert organisiert sind.

Mit Gberdurchschnittlicher Therapieroutine ist die Anzahl an neuen Patienten, die jahrlich im
Zentrum behandelt werden, gemeint. Um eine so komplexe Fehlbildung, wie die Lippen-,
Kiefer-, Gaumen-, Segel- und Nasenfehlbildung, routiniert versorgen zu kénnen, bedarf es

wenigstens 40 neue Patienten pro Jahr und Behandler.

Die wichtigsten Fachdisziplinen, die in einem Zentrum zur Behandlung von Kindern mit Lippen-

, Kiefer-, Gaumen-, Segel- und Nasenfehlbildung vorhanden sein sollten, sind:
e Die Neonatologie (Neugeborenen-Kinderheilkunde).

e Ernahrungs-/ Stillberatung
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¢ Allgemeine Kinderheilkunde, insbesondere das Teilgebiet der Sozialpadiatrie.
¢ Die Anasthesie mit Schwerpunkt der Kinderanasthesie (Narkoseabteilung).
¢ Kinderintensivmedizin.

e Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde mit Schwerpunkt auf kindliche Hals-Nasen-Ohren-

Heilkunde, gegebenenfalls auch eine Abteilung flr Phoniatrie und Padaudiologie.

e Die Mund-Kiefer-Gesichts-Chirurgie mit einem Schwerpunkt auf die Behandlung der
LKGN-Fehlbildung (wenigstens 50 OP’s pro Jahr und Operateur).

e Psychologie/ Psychotherapie

In Erganzung zu den genannten Fachdisziplinen ist auf eine spezialisierte und
fehlbildungsbezogene Erndhrungs- und Stillberatung zu achten. Diese soll im Laufe der
Therapie in eine frihfunktionelle, die Mund- und Gesichtsmotorik férdernde Therapie
Ubergehen.

Zur weiteren Forderung ist der Fachbereich der Logopadie/Linguistik notwendig.

Im langeren Verlauf der Behandlung wird die Assoziation mit Fachzahnarzten fir

Kieferorthopadie notwendig.
Fur die gesamte Dauer der Behandlungszeit, von Diagnosenennung bis Abschluss der
Therapie, ist fur den Bedarfsfall eine psychologische Beratung/Therapiemdoglichkeit

sicherzustellen.

Idealerweise ist somit das Setting eines derartigen Zentrums an einer Kinderklinik.

Was ist eine erfolgreiche chirurgische Therapie?
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Mit einer erfolgreichen chirurgischen Therapie

sollte ein anatomisches Fundament entstehen, dass dem normalen Gewebeaufbau
entspricht oder zumindest so nahe kommt wie mdglich. Restspalten, Restlécher,
einschichtige Verschlufdtechniken und das Schwenken von Nasengewebe in die
Mundhéhle oder umgekehrt sind inakzeptabel.

sollten Funktionen ermdglicht werden, die der Normalitat entsprechen oder so nahe
kommen wie mdglich

sollte eine gute bis sehr gute Asthetik erzielt werden. Das heil’t auch, dass bei der
chirurgischen Korrektur der normale Gesichtsaufbau, die bekannte asthetischen
Einheiten und Hautfaltelungen bertcksichtigt werden. Ein Zerschneiden von
asthetischen Einheiten ist inakzeptabel

erreicht man eine Ausgangsposition, die es allen weiteren Fachdisziplinen erméglicht
erfolgreich darauf aufzubauen: HNO, Logopadie, orale Funktionstherapie,

Kieferorthopadie usw.

Das ledigliche Verkleinern von groRen ,Léchern” ist gar keine Therapie!

Die chirurgische Therapie:

Die Zielsetzung der chirurgischen Therapie muss in der Normalisierung der fehlausgeformten

Anatomie in allen 3 Dimensionen unter Berlcksichtigung des normalen Aufbaus des

Gesichtsschadels liegen. Hierzu zahlt:

Die Bildung von vollstandigen, restlochfreien Nasengangen und Nasenhaupthdhlen.

Die Bildung einer vollstdndigen Mundhdhle.

Die Bildung eines Nasenrachenraums, der durch suffiziente Ventilfunktion des weichen

Gaumens (des Gaumensegels) als Atem-, Schluck- oder Sprechorgan dienen kann.

Die Bildung eines vollstandigen knéchernen Oberkiefergeristes.

Die Bildung einer Oberlippen- und Naseneinheit inklusive einem freien Mundvorhof.
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Samtliche oben genannten Punkte sollten ohne sekundare Korrekturen hergestellt werden.

In der internationalen Literatur entsteht der Eindruck, dass es hierflir keine zuverlassige
Methode gibt. Aus der internationalen Literatur ist eine Restlochhaufigkeit (Wiederaufgehen
der Wunde zwischen Mund und Nase) mit der Notwendigkeit von sekundar notwendiger,
korrigierender Chirurgie in einer Grofkenordnung bis zu 50 % der Falle, die Rede. Dem
gegenlber stehen eigene Erfahrungen Uber 20 Jahre. Diese zeigen auf, dass die
Notwendigkeit von sekundaren Korrekturen aufgrund von Wundheilungsstérungen bei < 1 %
liegen. Somit muss sich jede Chirurgin, jeder Chirurg, aber auch die Patienten, respektive
deren Eltern, die Frage stellen, worin der Unterschied der verschiedenen Operationsverfahren

liegt, die offensichtlich zu sehr unterschiedlichen OP-Ergebnissen flihren.

Diagnose:

Die Diagnose gibt einer Erkrankung einen Namen. Sie rechtfertigt die Therapie. Arztliche
Therapie bedingt somit eine Diagnose, das bedeutet, es darf nur behandelt werden, was als
Diagnose erfasst worden ist und der Zustimmung der zu Behandelnden oder deren
Erziehungsberechtigten unterliegt.

Aus einer Diagnose und dem zugrundeliegenden Befund ergibt sich die Therapie. Therapie
sollte mit dem Vorsatz der Heilung — also der Herstellung der korperlichen und seelischen

Integritat — erfolgen.

Betreffend der Lippen-, Kiefer-, Gaumen-, Segel-, und Nasenfehlbildung muss darauf geachtet

werden, dass alle betroffenen Bereiche prazis benannt sind.

Verkirzende Diagnosebegriffe, wie LKG-Spalte, Lippen- und Gaumenfehlbildung, cleft lip
palate, fihren letztlich zu ebenso verkiirzten Therapien. Wie anders ist zu erklaren, dass
Uberall auf der Welt — den publizierten Statistiken zufolge — Wundheilungsprobleme
(Restléocher) zwar als chirurgischer Misserfolg angesehen werden, aber in
Wahrscheinlichkeiten bis zu 50 % beschrieben werden? Der Zusammenhang zwischen

unzureichender Diagnose — auch eine Bewusstmachung des anatomischen Umfangs der

Fehlbildung -, unzureichender chirurgischer Therapie und Misserfolg liegt auf der Hand. Wie
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frher im Text ausgefuhrt, ist eine grundsatzliche Notwendigkeit fur eine komplikationsarme
chirurgische Behandlung die Herstellung des vollstandigen und absolut dichten Nasenbodens.
Aber wenn ich ,Fehlbildung der Nase“ gar nicht denke, gar nicht diagnostiziere? Zum einen
dirfte ich rein rechtlich auf der Nasenseite gar nicht operieren, da dieser Befund nicht in der
Diagnose dokumentiert ist, somit nicht aufgeklart ist, und somit keine rechtssichere
Zustimmung zur Operation vorliegt. Zum anderen bleibt, dies ist meine persénliche Erfahrung
aus weit Uber 100 durchgefiihrten Korrektur-Operationen von Kindern, die andernorts

vorbehandelt waren, in der Tat die korrekte Herstellung des Nasenbodens einfach aus.

Die Diagnose gibt also auch eine Zielsetzung fiir die Therapie. Ich habe eine Spalte, die auch
noch in Spaltabschnitten angenommen wird, dann ist die Zielsetzung Abschnitt flir Abschnitt
zu korrigieren. Lippe als erstes, auch wenn das knécherne/skelettale Fundament zur korrekten

Positionierung der Oberlippe noch gar nicht existiert.
Kiefer — spater, weil Knochen transplantiert werden muss.

Gaumen — am besten dann, wenn es ,schdon schmal® ist, ,dann geht es am besten®, so
offensichtlich die Auffassung samtlicher, in dieser Reihenfolge behandelnder Kolleginnen und
Kollegen. Aber solange Nasensekret von oben in die Wundflachen gelangen kann, wird
Wundheilung kompromittiert sein. Dies erklart die desastrosen oben genannten Zahlen.
Insbesondere, wenn man berlcksichtigt, dass Restlochraten < 1 % mdglich sind. Aber wie

kann das Ziel erreicht werden?

Es beginnt mit einem Umdenken der Fehlbildung. Interessant ist nicht die Frage, ,Wie und wo
komme ich am leichtesten dran?“ oder ,Was macht das Kind schnell hibsch fir die
Nachbarn?“, sondern, ,Was ist flr die neurophysiologische Entwicklung des Kindes wichtig?*:
Zum Beispiel die Nasenatmung und die Unterdruckbildung in der Mundhdhle sind die
Voraussetzungen flir normales Funktionieren hinsichtlich der Ernahrung, der Atmung, der
motorischen Entwicklung der Kinder inklusive dem Ganzkorper-Kraftaufbau. Eine
Lippenkorrektur als Erstes durchgeflihrt, andert aber an diesen Forderungen gar nix! Mit einer
als Erstes korrigierten Lippe ist aber die Einsehbarkeit aller dahinter und dariiber gelegener,

fehlgebildeter Strukturen nur noch sehr eingeschrankt moglich. Also Umdenken!

1. Es erfolgt die Bildung des Nasenbodens unter freier Einsehbarkeit aus dem Naseneingang

kommend bis an den Ubergang zum nasenseitigen weichen Gaumen. Im hinteren Anteil
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der knéchernen Nasenhaupthéhlen besteht in nahezu 100 % der Falle die Notwendigkeit,
den Nasenboden auf beiden Seiten zu bilden. Praktisch immer ist der hintere knécherne
Ubergang der Nasenscheidewand (Vomer) auf den Nasenboden beidseits fehlgebildet
(der Processus transversus ossis palatini ist praktisch immer in der Medianen, also am

Ubergang zum Vomer, fehlgebildet).

Beide verschlossenen Nasenbdden werden dann am Ubergang zum weichen Gaumen
zusammengefihrt und nasenseitig des weichen Gaumens bis zur Zapfchenspitze vernaht.
Nunmehr ist die Nasenseite ausschlielRlich mit nasalem Gewebe vollstandig nachgebildet.

Diese Ebene ist nunmehr sekretsicher.

. Zur optimalen Beweglichkeit des weichen Gaumens muss die Muskelschlinge, die fir die

Bewegung des weichen Gaumens zustandig ist, gebildet werden. Hierfur missen die
Muskelbauche aus ihrer fehlerhaften in eine korrekte Position gebracht und miteinander

vernaht werden.

Durch das Verschieben der Gaumenschleimhaut jeweils von der Seite zur Mitte (das setzt
das vollstandige Ldsen der Gaumenschleimhaut vom darlber gelegenen kndchernen
Gaumen voraus) erfolgt die mundseitige Abdeckung. Diese Gewebeverschiebung ist bis
einschlielllich des zahntragenden Fortsatzes mdéglich, wenn die Gaumenschleimhaut

zuvor bis zum Kieferkamm geldst worden war.

Durch das Zusammenfliigen des Nasenbodens ist die Nasenseite des Kieferkammes
bereits korrigiert — wie auch die gaumenseitige Abdeckung. Durch das erganzende
Verschieben des Zahnfleisches von seitlich und mittig der Kieferfehlbildung wird die
sichere Gewebeabdeckung des Kiefers von vorn zwischen knéchernem Naseneingang

oben und Gaumen unten erreicht.

Da durch die Praparation der Gewebe die fehlerhaften Gewebelibergange von Nase zu
Mund aufgeldst und jeweils korrespondierend neu zusammengefligt werden, sind die
fehlbildungsseitigen Knochenrander frei, stehen sich ohne Barriere gegeniber und
wachsen zwischen den korrekten Schleimhduten (Nase oben und Mund unten)
aufeinander zu. Es kommt immer zu Knochenwachstum! Dadurch erhalten wir einen
sicheren, stabilen und formbaren dreischichtigen Aufbau: Nasenschleimhaut — Knochen —

Mundschleimhaut.

kompetenzzentrum

fiir Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und Nasenfehlbildungen



- 20 -
Sachliches

Dieses Verkndchern umfasst auch den Ubergang vom knéchernen Gaumen zum
Alveolarfortsatz. Nicht immer bildet sich eine ausreichende knécherne Schichtstarke in
allen 3 Dimensionen aus. Da aber grundsatzliche strukturelle Normalitat (insbesondere
ohne Restéffnungen) entstanden ist, ist das spatere Aufflillen des Knochens unkompliziert
(0 % Komplikationen Uber 20 Jahre bei im Alter nach dem 6. Lebensjahr durchgeflhrter

Knochentransplantation).

Lippe/aullere Nase/Mundvorhof:

Da das Gewebe zwischen Kieferkamm und innerer Oberlippe nicht gleichzeitig zur Bildung
der Kiefervorderseite und der Innenlippe reicht, ist ein zweiter chirurgischer Eingriff
sinnvoll. Dieser erfolgt ca. 8 bis 10 Wochen spater. Diese Zeit reicht flir die Abheilung von

der ersten OP aus.

Zum Funktionieren der Oberlippe braucht der Mensch den Muskel in der Lippe, aber auch
das ,Gelenk”, den Freiheitsgrad. Dieser heil3t bei der Lippe ,Mundvorhof‘ und wird
begrenzt vom vorderen zahntragenden Fortsatz bis nach oben zum Nasenboden und dann
von der Innenseite der Lippe. Nur wenn dieser Raum frei zu 6ffnen ist, ist die Lippe frei
beweglich. Chirurgisch erreiche ist das nur vollstdndig und restlochfrei, wenn ich die
Innenlippe unmittelbar unter dem Nasenboden am Ubergang zum kndchernen
Naseneingang des Kieferkammes fixiere. Dieser Bereich ist im Rahmen der 1. Operation
ausgeformt worden und somit prazis darstellbar. Von diesem Punkt ausgehend erfolgt also
einerseits die Bildung der Innenlippe und andererseits der vordere Nasenboden — der
Naseneingangsbereich. Inwieweit hierfir das Nasenseptum (Nasenscheidewand) und der

Nasenfligel bewegt werden muss, ergibt sich bei der Praparation.

Damit die Bewegung entstehen kann, muss wiederum die Muskulatur aus falscher Position

geldst, in horizontale Ausrichtung gebracht und in exakter Position vernaht werden.

AbschlieRend bedarf es der korrekten und asthetisch ansprechenden Herstellung der
Lippenhaut. Sehr viele Schnittflhrungen sind beschrieben. Wenige bertcksichtigen die
normale anatomische Grundstruktur, die wir haben: Ein Gribchen mit begrenzenden
Kanten, die in Form eines Funfecks auf die Lippen-Rot-Weil3-Grenze zielen. Im Bereich
des Lippenweil® haben wir aus der Entwicklungsgeschichte heraus 3 Anteile: Links, Mitte,

Rechts. Im Bereich des Lippenrots haben wir nur 2: Links und Rechts. Das bedeutet fur
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die Schnittfiihrung, egal ob ein- oder beidseitig: Die Schnitte entlang der Griibchenkanten
links und rechts mussen moglichst senkrecht, also im Verlauf der Hautfaltelung einerseits
und in Simulation der Gribchenkanten andererseits, erfolgen. Die korrespondierenden
Schnitte der Lippenseiten miissen am Unterrand so gestaltet sein, dass die Lippen-Rot-
Weil3-Grenze bis nach mittig unter den mittigen Lippenweil3-Anteil gesetzt werden kann.
Bei beidseitigen Lippenfehlbildungen wird also die Lippen-Rot-Wei3-Grenze durch die
Naht des linken mit dem rechten Lippenanteils hergestellt, wahrend das Lippenweil} aus
den 3 Anteilen Links, Mitte und Rechts entsteht.

Notwendige Langenausgleiche der Lippenseiten dirfen im horizontalen Schlagschatten
des Nasensteges sowie des Nasenfliigels erfolgen (Narbenverlaufe folgen nun den
asthetischen Einheiten des Gesichtes). Langenausgleich durch Zerschneiden der
Grubchenkanten (zum Beispiel bei der Technik nach Tennison/Randall) sind zu

vermeiden, da sie niemals natlrlich aussehen kdnnen.

Zeitpunkte:
Zu welchem Zeitpunkt ist welche Operation sinnvoll?

Hierzu missen wir uns vor Augen flhren, dass die Fehlbildung nun einmal vorliegt, aber nicht
lebensbedrohlich ist. Ein medizinisch indiziertes, notfallmaRiges Operieren ist somit in aller
Regel nicht notwendig. Sehr viele Bewegungsmuster die Fehlbildung betreffend, sind schon

intrauterin angelegt.

Im Weiteren sind die Neugeborenen noch nicht vollstandig und fertig ausgereift. Die
.Nachreifung“ der Organsysteme dauert noch ca. 3 bis 4 Monate an. In diesem Zeitraum ist
das Operieren zwar nicht unmoglich, aber die Risiken fiir Narkose und die chirurgischen
Komplikationen sind gréRer. Wenn also in dieser Zeit schon operiert wird, so sind es vielfach
sehr kurze oder kurz gehaltene Eingriffe wie zum Beispiel die Weichgaumenbildung oder die

Lippenkorrektur.

Dem Schrifttum zufolge ist die sekundare Korrekturbedurftigkeit umso gréer je friher operiert
wird. Das wundert nicht, gibt man dem Kind und sich als Behandler nicht die notwendige Zeit,

die kommenden Eingriffe vorzubereiten. Vorbereitend zum Beispiel ist die Anfertigung einer

Mund-Nasen-Trennplatte. Mit dieser kann die Zunge aus der Nasenebene in die Mundhdhle
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verlagert werden. In der Folge nahern sich die Kiefer- und Gaumensegmente zueinander an.

Dieses erleichtert die Nachbildung des Nasenbodens sowie der Mundschleimhaut.

Fir die Sprachentwicklung gibt es hinreichend valide Untersuchungen, die aufzeigen, dass
Operieren nach dem 12. bis 14. Lebensmonat nachteilig fir die Sprach- und

Sprechentwicklung ist.

Das Hoéren ist eine Grundvoraussetzung fiir die Sprachentwicklung. Wir wissen, dass im Alter
von 6 Lebensmonaten ca. 95 % der Kinder mit Gaumenfehlbildung Mittelohrerglisse haben,
die anzunehmenderweise langer als 3 Monate schon bestehen oder fortbestehen. Somit
besteht die Indikation zur chirurgischen Paukenerguss-Behandlung durch Einlage von
Paukenrohrchen. Hieraus ergibt sich ein Zeitfenster fir das 2. Lebenshalbjahr.
Berucksichtigen wir, dass bei den meisten Kindern auch die Lippe und aul3ere Nase operiert
werden muss und die Kinder etwa ab 10 Monaten beginnen zu laufen und Laufenlernen
oftmals mit Stolpern und Fallen einhergeht, so sollte aus rein pragmatischen Grinden die

Lippen- und Nasenkorrektur bis zu diesem Alter erledigt sein.
Dies zusammengenommen flhrt zu einem Zeitplan, der die Segel-, Gaumen-, innere Nasen-

und Kieferkorrektur in Verbindung mit Paukenréhrcheneinlage im Alter von ca. 6 bis 8 Monaten

vorsieht, gefolgt von der Lippen- und Nasenkorrektur etwa im Alter von 9 bis 10 Monaten.

TEIL 2

Schliisselfragen bei der Behandlung von Kindern mit einer Lippen-, Kiefer-, Gaumen-,

Segel- und Nasenfehlbildung

In welchem Fall ist die Uberweisung an ein Institut fiir Humangenetik zur Diagnostik und

Beratung sinnvoll?

Eine Uberweisung zur humangenetischen Beratung und Diagnostik sollte immer dann

empfohlen werden, wenn der Verdacht auf eine genetische/chromosomale Ursache vorliegt.

Im Sinne der UN-Kinderrechtskonventionen, Artikel 24, ist zu fordern, dass bei vorliegendem
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klinischem Verdacht eine Vollkostenibernahme durch Krankenkassen, private

Krankenversicherungen sowie Beihilfestellen automatisch erfolgt.
Welche Diagnostik sollte dann angewendet werden?

Im Rahmen der humangenetischen Diagnostik sollten die Untersuchungsverfahren
angewendet werden, die eine klinisch-relevante Diagnose im Sinne der Bestatigung oder
Widerlegung des Verdachtes ermdglichen. Diese sollte den geringsten Schaden beim Kind

verursachen und von den Eltern zugestimmt sein.
Wann ist eine Erndhrungsberatung sinnvoll?

Eine Erndhrungsberatung sollte so zeitnah nach Diagnosestellung erfolgen, damit das Kind so
normal und so unkompliziert wie méglich ernahrt werden kann. Eine Erndhrungsberatung ist
bei pranataler Diagnostik auch pranatal anzustreben, damit insbesondere eine weitestgehend

ungestorte Ernadhrung unmittelbar nach Geburt erfolgt.
Welche allgemeinen Empfehlungen hinsichtlich Erndhrung kénnen getroffen werden?

Ziel einer Erndhrungsberatung muss es sein, die Mdglichkeiten des Stillens oder der stillnahen
Erndhrung und die Bedeutung der Muttermilch den Eltern darzulegen. Im Weiteren ist die
Komplexitat der Ernahrung eines Kindes, insbesondere mit einer Gaumenfehlbildung,

darzulegen, damit insbesondere in hauslicher Umgebung keine Konfliktsituation entsteht.
Wann sollten Horscreenings durchgefiihrt werden?

Selbstverstandlich zunachst im Rahmen des gesetzlichen Hérscreenings. Falls dabei kein
positives Ergebnis erzielt wird, ist die Hortestung zu wiederholen. Falls immer noch kein
positives Ergebnis vorliegt, ist eine HNO-arztliche gegebenenfalls phoniatrisch-
padaudiologische Untersuchung angezeigt. Ziel sollte sein, spatestens in der Narkose zur
zweiten Operation bei fortgesetzt nicht positivem Hérbefund, eine Uber die otoakustischen
Emissionen hinausfuhrende Hortestung durchzufuhren (z. B. AABR oder BERA).

Wie haufig sollten Kontrolluntersuchungen des Horens durchgefiihrt werden?
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Nach nachgewiesenem positivem Hérvermégen sollten Kontrolluntersuchungen des Hoérens

nur unter wiederaufgetretenem Verdacht einer Horstérung erfolgen.
Wann sollte der Lippenspaltverschluss durchgefiihrt werden?

Zunachst sollte es besser heillen: Wann sollte die asthetisch funktionelle Herstellung des

Lippen-, Mundvorhof- und Nasenbereichs erfolgen?

Der Eingriff sollte dann erfolgen, wenn ein ausgewogenes Nutzen-Risiko-Profil besteht — also

auch unter Berucksichtigung der neurophysiologischen Folgen einer Narkose.

Welche Techniken zur Lippen-, Mundvorhof- und Nasenkorrektur sollten angewendet

werden?

Es ist immer die Technik anzuwenden, die ein HdchstmaR an Funktion und Asthetik
ermdglicht.  Winkelschnittfihrungen, die ein  Zerschneiden der Filtrumkanten

(Grubchenkanten) zur Folge haben, sind zu vermeiden.

Bei welcher Auspragung ist welche Technik empfehlenswert?

Die Technik sollte sich am erreichbaren HochstmaR von Funktion und Asthetik orientieren.
Wann sollte der Gaumenspaltverschluss durchgefiihrt werden?

Auch hier sollte es besser heilen: Wann sollte die Herstellung der Funktionsfahigkeit des
Rachens, der inneren Nase, des weichen und harten Gaumens erfolgen? Da von der Funktion
des gesamten Gaumens sowie der inneren Nase die Funktion der Nasenatmung, der
Unterdruckbildung in der Mundhdhle, der Erndhrung, des Horens und Sprechens/Lautierens
abhangt, sollte dies in Abhangigkeit von OP- und Narkoserisiko friihzeitig erfolgen. Ein
gunstiges Zeitfenster istinsbesondere bei einer reinen Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung
mit Beginn des 2. Lebenshalbjahres zu sehen. Zu hinterfragen ist bei Kindern mit einer Lippen-
, Kiefer-, Gaumen-, Segel- und Nasenfehlbildung, ob auch der Kiefer (Alveolarfortsatz) mit

korrigiert wird.
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Welche Techniken sollten hierfir angewendet werden?

Auch bei der Bildung der oben genannten Strukturen sollten die Techniken zur Anwendung
kommen, die eine weitest gehende Bildung normaler Strukturen — Nasenboden, Trennung der
Nasengange, Position des weichen Gaumens in Relation zur Schadelbasis und
Rachenhinterwand, Lange und Beweglichkeit des weichen Gaumens, normale Formung des
harten Gaumens und gegebenenfalls einschlielllich des zahntragenden Kieferfortsatzes und

die Restlochfreiheit — gewahrleisten.
Bei welcher Auspragung ist welche Technik empfehlenswert?
Es ist immer die Technik anzuwenden, die die oben genannte Forderung umsetzt.

Sollte bei durchgehenden Lippen-, Kiefer-, Gaumenspalten ein ein- oder mehrzeitiger

Verschluss erfolgen?

Auch hier sollte die Frage besser wie folgt formuliert werden: Sollte bei vollstandigen Lippen-,
Kiefer-, Gaumen-, Segel- und Nasenfehlbildungen eine ein- oder mehrzeitige Bildung der

normalen Strukturen erfolgen?

Es ist die Technik anzuwenden, die ein HochstmaR an Funktion und Asthetik erreicht. Es ist
nicht zu akzeptieren, dass Restlocher und/oder Restspalten Uber Jahre fortbestehen. Es ist
nicht akzeptabel, total verstrichene, dysfunktionelle Mundvorhéfe zu belassen, die die Funktion
der Lippe beeintrachtigen. Es ist nicht akzeptabel, dass durch unschdne Schnittfihrungen die
Asthetik beeintrachtigt wird.

Wie sollte eine velopharyngeale Insuffizienz diagnostiziert werden?

Am einfachsten erfolgt diese Diagnostik durch das geschulte Ohr des Behandlungsteams:
Logopaden*innen, MKG-Chirurgen*innen, HNO-Arzte*innen, Phoniater*innen/
Padaudiologen*innen. Der klinische Eindruck kann durch die Nasenendoskopie erganzt

werden. Strahlenbelastende Untersuchungen sind zu vermeiden. Das Kind sollte bei der

Belastung durch Untersuchungen bertcksichtigt werden.
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Wie kann diese bestméglich objektiviert werden?
Siehe oben.
Welche Therapiemethoden sollten zur Anwendung kommen?

Selbstredend ist zu fordern, dass eine effektive Methode zur Anwendung kommt, die mdglichst
wenige Nebenwirkungen und Komplikationen hat. Es ist zu fordern, dass zunachst hinterfragt
wird, ob die bisherige Herstellung normaler Strukturen ausreichend gut gelungen ist: Weite
des Nasenrachenraums in Bezug auf die Lange der Nasengange, respektive der Stellung der

Choanen?
Zu welchem Zeitpunkt ist eine operative Intervention am sinnvollsten?

Eine Intervention sollte dann erfolgen, wenn die Diagnostik dahingehend abgeschlossen ist
und samtliche logopadischen, mundmotorischen Therapiemdglichkeiten, gegebenenfalls
inklusive RehabilitationsmalRnahmen, ausgeschopft sind. Die Eltern missen mit einer
Operation einverstanden sein. Ziel sollte ein Sprach- und Sprechbefund sein, der eine

unkomplizierte Einschulung ermdglicht.
Wann ist der optimale Zeitpunkt fiir die Kieferspalt-Osteoplastik?

Auch hier sollte die Frage besser lauten: Wann und wie ist die Herstellung normaler

knécherner Strukturen des Oberkiefers méglich?

Die knocherne Ausheilung ist als skelettale Basis des Gesichtes von Anfang an zu fordern.
Bei jedem operativen Schritt ist die Auslésung von pathologischem Gewebe aus den naso-
oralen Ubergéangen, die kndcherne Heilung verhindern, notwendig. Das heit auch, dass die
nasale Bedeckung des Knochens im Bereich des Nasenbodens von der Spina nasalis
posterior bis Spina nasalis anterior einzufordern ist. Sollte die dadurch mégliche spontane
Ausheilung des Knochens nicht vollstéandig sein, zum Beispiel im Bereich des zahntragenden
Fortsatzes, aber notwendig fur die Stabilitdt des Zahnbogens und des Eingliederns der

bleibenden Zahne — auch des lateralen Incisivus, ist zu fordern, dass eine erganzende
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Osteoplastik zu einem Zeitpunkt erfolgt, dass der seitliche Schneidezahn (lateraler Incisivus),

soweit vorhanden, auch eingegliedert werden kann.
Technik der Kieferspalt-Osteoplastik?

Es ist eine Technik zu fordern, die mit mdglichst geringem Schaden flir das Kind eine sichere

knécherne Ausheilung ermdglicht.
Welches Knochenersatzmaterial sollte eingesetzt werden?

Spongiosa ist der Goldstandard. Ersatzmaterialien sollten nicht im wachsenden Organismus
eingesetzt werden. Falls doch, dann ist die medizinische Zulassung der Materialien zur

Anwendung beim Kind/Jugendlichen zu prifen.
Welche prachirurgischen Behandlungen sind effektiv und konnen empfohlen werden?

Die prachirurgischen Behandlungen, die anschlie3end ein leichteres und sichereres Operieren
ermdglichen, sind sinnvoll. Dies bedeutet nicht eine Anndherung von Segmenten, um
anschlieend einen nur einschichtigen ,Verschluss® durchzufuhren. Dieses Vorgehen ist

obsolet.
In welchen Fallen sollte eine Mund-Nasen-Trennplatte angefertigt werden?

Eine Mund-Nasen-Trennplatte sollte dann zum Einsatz kommen, wenn die Zunge in die Nase
eingelagert wird und dadurch eine Verlagerung der Kiefer- und Gaumensegmente entsteht.
Eine Mund-Nasen-Trennplatte ist auch dann sinnvoll, wenn sie die Ernahrung des Kindes

erleichtert.

Welche kieferorthopadischen MaBRnahmen sollten zur Therapie der maxillaren

Retrognathie eingesetzt werden?

Der Situation des Kindes entsprechend sollte das gesamte Spektrum der Kieferorthopadie
zum Einsatz kommen kdnnen, von der Spange Uber Funktionsregler bis hin zu osséaren

Verankerungen im Rahmen der Multiband/-bracket-/behandlung. Letztlich muss

intermittierend immer wieder gepruft werden, ob das angewandte Tool zum Erfolg, eine
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regulare Bisslage, fuhrt oder fihren kann. AbschlieRend ist die Dysgnathie-Chirurgie ein Mittel,
um eine gute Funktion und Asthetik herbeizufiihren, wenn die nichtchirurgische

kieferorthopadische Behandlung das Ziel nicht oder nicht ausreichend erreicht hat.
Zu welchen Zeitpunkten sollten kieferorthopadische Kontrolluntersuchungen erfolgen?

Kieferorthopadische Kontrollen sollten so im Behandlungsablauf integriert sein, dass immer
der bestmdgliche Zeitpunkt fir den Beginn einer Behandlung gefunden werden kann. Nach
Abschluss der kieferorthopadischen Behandlung sollten Kontrollen bis in das friihe

Erwachsenenalter hinein erfolgen.
Welche Art der Retention kann eingesetzt werden?

Es sollte die Art der Retention gewahlt werden, die aus Sicht von Patient und Behandler*in die

jeweils prognostisch sicherste Retention darstellt.
Zu welchem Zeitpunkt sind Korrekturoperationen sinnvoll?

Wenn es um die Korrektur von funktionellen Defiziten geht, sollten chirurgische MalRnahmen
zum frihst-sinnvollen Zeitpunkt erfolgen. Korrekturen von ausschlieRlich asthetischen
Defiziten sollten in Abstimmung von Patient, Eltern und zeitlichen Landmarken erfolgen, zum
Beispiel vor einer Ein- oder Umschulung. Idealerweise sollten diese Eingriffe vom Patienten

selbst eingeschatzt und gewiinscht werden.
Wie effektiv ist die psychosoziale Beratung fiir Eltern und ihre Kinder?

Psychosoziale Begleitung, Beratung und Behandlung ist im Bedarfsfall hocheffektiv und sollte

allen Eltern und Patienten angeboten werden.

Zu welchen Zeitpunkten der kindlichen Entwicklung sollte ein Screening auf

psychosoziale Probleme stattfinden?

Im Rahmen der regelmalig stattfindenden, auch kinderarztlichen/sozialpadiatrischen

Untersuchungen, sollte das Augenmerk auf der psychosozialen Entwicklung liegen.
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In welchen Fallen sollte eine psychotherapeutische Unterstiitzung angeboten werden?
In jedem Bedarfsfall.

In welchem Intervall sollten zahnarztliche Kontrollen stattfinden?

Vierteljahrlich und ab dem Erscheinen des ersten Zahnes.

Wie haufig sollten Chirurgen*innen die komplexen Operationen zur Korrektur einer

Lippen-, Kiefer-, Gaumen-, Segel- und Nasenfehlbildung durchfiihren?

In Analogie zu anderen anspruchsvollen Operationen sollten wenigstens 50 Operationen je

Operateur*in und Jahr durchgefihrt werden.

Das Siegener Behandlungskonzept

Der Ablauf durch die Jahre!
Am Anfang steht ein Beratungsgesprach.

Falls dies schon vor der Geburt erfolgt, ist die vorgeburtliche Diagnose des Kindes aufgrund

der Ultraschalluntersuchungen Grundlage der Beratung.
Besprochen werden:

e die Ursachen, die Auswirkungen, der Umfang der Fehlbildung

e der Ablauf der Behandlung, begonnen mit der ggf. notwendigen Mund-Nasen-
Trennplatte (auch Trinkplatte oder Gaumenplatte genannt), Uber die
gezwungenermalien notwendigen chirurgischen Schritte im ersten Lebensjahr und
Uber die eventuell notwendigen chirurgischen Schritte in den dann folgenden 15
Jahren.

e die Intervalle der Kontrolluntersuchungen und deren Kombinationsmdglichkeiten mit
den Logopaden, unserer Psychotherapeutin, mit der Arztin aus dem SPZ

(sozialpadiatrisches Zentrum)
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e die Ernahrung des Kindes nach Geburt, die Moglichkeiten den Milchflu zu férdern,
um dem Wunsch, das Kind stillen oder zumindest an der Brust erndhren zu kénnen,

naher zu kommen.

Falls das Gesprach erst nach der Geburt erfolgt, wird die Beratung natirlich dem
Untersuchungsbefund entsprechend angepasst (grundsatzliche Inhalte siehe oben)
Zusatzlich:
e Falls erforderlich kann die Abdrucknahme zur Anfertigung einer Mund-Nasen-
Trennplatte erfolgen. Die Anfertigung dauert ca. 4 Stunden, so dal bei friihzeitiger
Abdrucknahme die Platte am selben Tag fertig ist und eingesetzt werden kann.

e Falls gewilinscht kénnen der/die OP-Termin/e geplant werden.

Dauer eines solchen Gesprachs: selten weniger als eine Stunde, es soll ja auch Zeit sein,

Fragen zu beantworten.

Im weiteren folgen alle ca. 6-8 Wochen eine Kontrolluntersuchung, die in Kombination mit
einer unserer Logopadinnen/ Logopaden und/oder mit unserer Psychotherapeutin erfolgen

kann. Auch bietet sich die Méglichkeit, die MNT-Platte im Bedarfsfall neu anzufertigen.

Aus oben genannter Untersuchung kann der Rat ergehen, das Kind mit einer friihen oro-
fazialen (mund- und gesichtsmotorischen) Stimulationstherapie zu behandeln (z.B. mit einem
Therapiekonzept nach Castillo-Morales), um es in seinen Funktionen zu unterstiitzen und zu

fordern.

Die Anfertigung einer Mund-, Nasentrennplatte ist sinnvoll, um die Zunge, die sich wahrend
der Schwangerschaft gewohnhaft in die Nase eingelagert hat und damit einhergehend die
Kiefer- und Gaumensegmente nach aufden verdrangt hat, in die Mundhodhle zu platzieren. Eine
entsprechende Gestaltung der MNT-Platte vorausgesetzt, gelingt es dann regelmaRig, dass
sich die verlagerten Segmente wieder einwarts bewegen, so dass der Abstand der Kiefer- und
Gaumensegmente zueinander geringer wird. Weiterhin wird die Erndhrung erleichtert —
moglich ist das Futtern des Kindes selbstverstandlich auch ohne MNT-Platte. Bei korrekter
Gestaltung ist durch das Anschmiegen der Unterlippe an den vorderen Rand der MNT-Platte
ein vorderer Mundschlul3 moglich. Da die Platte aber den weichen Gaumen nicht ersetzen

kann, ist der hintere Mund-Rachen-Abschlul} nicht moglich, somit entsteht auch nicht der
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notwendige Sog, der fir das Saugen/ Stillen notwendig ware. Bis zur ersten OP sind zwei bis

drei MNT-Platten notwendig. Ambulante Kontrollen werden entsprechend getaktet.

Die erste Operation erfolgt etwa ab dem 6. Lebensmonat.

Die Betreuung des Kindes hier in der Kinderklinik ist kindgerecht und erfolgt durch

Kinderkrankenschwestern. Die Unterbringung ist regelmafig in Elternteil-Kind-Zimmern.

Je nach Diagnose erfolgt wahrend des stationaren Aufenthaltes auch die Einlage von

Paukenrohrchen durch unsere Facharzte fir HNO-Heilkunde.

Bei Kindern mit vollstdndiger Lippen-, Kiefer-, Gaumen-, Nasenfehlbildung (sog. LKG-
Spalte) erfolgt die Bildung des weichen, des harten Gaumens, des zahntragenden Fortsatzes
(Kiefer) und der inneren Nase (Nasenboden, Verbindung mit der Nasenscheidewand) zu
diesem Zeitpunkt. OP-Dauer: ca. 3-5 Stunden (je nach Auspragung, einseitig oder beidseitig),
anschlieend werden die Kinder auf der Sauglingsintensivstation bis zum nachsten Morgen
Uberwacht. Es ist der sicherste Ort nach dem OP-Bereich und es ist die effektivste
Schmerztherapie moglich. Danach erfolgt die Verlegung zurlck auf die Normalstation. Die
Magensonde, die das Futtern unmittelbar nach der Operation mdglich macht, soll dann
schnellstmdglich entfernt werden, da das Kind durch den Mund ernahrt werden darf und soll.
Eine dauerhaft bleibende Magensonde gibt es nicht, auch werden die Kinder oder die Arme

der Kinder nicht fixiert.

Die Dauer des Aufenthaltes ist ca. 7-8 Tage. Vor Entlassung wird die Verbandplatte, die zum
Schutz des Gaumens am Ende der Operation eingenaht wird, entfernt. Danach kann bei

Wohlbefinden — das ist meistens so — das Kind nach Hause entlassen werden.

Bei Kindern mit einer Segel-, Gaumen- und Vomerfehlbildung (sog. Gaumenspalte) ist das
chirurgische Vorgehen und der geplante eine Krankenhausaufenthalt identisch, nur umfalt die

Operation nicht den zahntragenden Fortsatz (Kiefer), da dieser ja intakt ist.

Bei Kindern, die ausschliel3lich eine Lippen- und Nasenfehlbildung (sog. Lippenspalte)

haben, erfolgt zu diesem Zeitpunkt die Ausformung der Lippe, der Nase und des
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Mundvorhofes. Die OP-Dauer betragt ca. 2,5 — 4 Stunden (je nach Auspragung — einseitig,
beidseitig usw.). Das Kind bekommt keine Magensonde, die Uberwachung auf der
Intensivstation ist nicht notwendig. Das Kind kann direkt oral geflttert, falls es bis dahin gestillt
wurde, auch angelegt werden. Auch nach dieser Operation werden die Kinder bzw. die Arme
der Kinder nicht fixiert. Auch das Nahtmaterial im sichtbaren Bereich der Haut ist resorbierbar.
Die Pflege der Wunde bis zum Auflésen der Faden wird erklart. AnschlieRend kann das Kind

in die hausliche Pflege entlassen werden.
Fir alle Kinder gilt, es findet eine erste postoperative Kontrolle nach ca. 10-14 Tagen statt.

Eine zweite Operation ist bei allen Kindern mit einer vollstindigen LKGN-Fehlbildung
notwendig und bei den Kindern mit einer Lippen-, Kiefer- und Nasenfehlbildung, bei denen die
beiden Kieferfortsdtze weit voneinander versetzt stehen, der Nasenboden weit offen ist und

die Fehlbildung bis deutlich auf die Gaumenseite reicht.

Dieser zweite Eingriff erfolgt in aller Regel ca. 8-12 Wochen nach der ersten Operation. Inhalt
des Eingriffes ist die Ausformung der Lippe, der Nase und des Mundvorhofes. Letzter ist
bedeutend bei der Beweglichkeit der Oberlippe und 18Rt sich besonders gut ausformen, wenn
— wie in der ersten Operation geschehen — der Kieferfortsatz vom Nasenboden bis zum

Zahnfleich vollstandig nachgebildet ist.
Alles Weitere entspricht dem oben Beschriebenen.

Das Vorgehen in zwei Schritten und das Operieren von innen nach auf3en unter vollstandiger
Nachbildung samtlicher das knécherne Grundgerist (Kiefer und Gaumen sowie Nasenboden)
bedeckenden Weichgewebe fuhrt in mehr als 50% der Falle zu einer ausreichenden
knéchernen Ausheilung von Kiefer und Gaumen, so dall dann keine weitere

Knochentransplantation zu einem spateren Zeitpunkt notwendig ist.

Auch nach diesem zweiten Krankenhausaufenthalt erfolgt eine erste postoperative Kontrolle

nach ca. 14 Tagen.

Nun ist die sogenannte chirurgische Primarbehandlung abgeschlossen. Das heilit aber

nicht, dal} das Kind keiner weiteren Behandlung bedarf. Wichtig ist nun zu kontrollieren, daf®

das Kind sich gut entwickelt und normale Funktionen in den operierten Bereichen entstehen.
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Insbesondere ist dabei auf die Funktion der Zunge zu achten, da diese bislang niemals eine
normale Umgebung hatte, aber seit der 9. Schwangerschaftswoche aktiv ist, sich somit

vielfach falsche Bewegungsmuster eingepragt haben.

Eine weitere Kontrolle erfolgt nach ca. 3-4 Monaten, bei Bedarf
¢ mit den Logopadinnen/en zum Erheben des aktuellen Befundes der Mundmotorik,
der Sprach- und Sprechentwicklung
e mit einer spz-arztlichen Untersuchung zum allgemeinen Entwicklungsstand des

Kindes

Aus oben genannter Untersuchung kann der Rat ergehen, das Kind mit einer friihen oro-
fazialen (mund- und gesichtsmotorischen) Stimulationstherapie zu behandeln (z.B. mit
einem Therapiekonzept nach Castillo-Morales), um es in seinen Funktionen zu unterstitzen

und zu férdern, wie auch schon ganz am Anfang beschrieben.

Vierteljahrlich sollen hno-adrztliche Untersuchungen stattfinden, um die Lage und die
Funktion der Mittelohren zu prifen. Diese Untersuchungen koénnen zuhause vor Ort

stattfinden, da dieser Nachuntersuchungsrhythmus ein kiirzerer ist, als bei uns an der Klinik.

Langfristige Kontrollen werden nunmehr jahrlich stattfinden (Inhalt s.o.).

Funktionstherapie sollte je nach Bedarf erfolgen. Logopadische/ mund-motorische
Behandlung kann und soll — wenn mdglich - wohnortnah stattfinden, da sie haufig sehr

langfristig erfolgen muf3.

Eine kieferorthopadische Untersuchung/ Behandlung ist in aller Regel erst mit dem

beginnenden Zahnwechsel notwendig.

Je nach funktioneller Entwicklung des Kindes kann es notwendig sein, dall eine
sprechverbessernde Operation (Velopharyngoplastik bei offenem Naseln) notwendig ist (ca.
5% der Kinder). Darlber wird gezielt im Alter von 5 Jahren nachgedacht, damit falls

erforderlich, das Sprechen zum Zeitpunkt der Einschulung verbessert ist.
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Im Alter von ca. 7 Jahren beginnt der Zahnwechsel in dem Oberkieferfrontzahnbereich. Zu
diesem Zeitpunkt erfolgt eine Rontgenkontrolle, um den Grad an knécherner Ausheilung zu
bestimmen. Falls diese unzureichend ist, wird der Zeitpunkt flir eine Knochentransplantation

bestimmt.

Der Zeitpunkt richtet sich nach dem Vorhandensein des seitlichen Schneidezahnes im
Fehlbildungsbereich und nach den Erfordernissen der kieferorthopadischen Mitbehandler. Flr
die kieferorthopadische Behandlung gilt das Gleiche wie fiir die Logopadie, diese kann und

soll moglichst vor Ort stattfinden, um sehr lange Fahrten zu vermeiden.

Weitere operative Schritte konnen sein:
e Die Korrektur der inneren und auf3eren Nase (Septorhinoplastik) zur Verbesserung
der Nasenatmung sowie der dufderen Form.
o Die Korrektur der Bil3lage (Stellung von Oberkiefer zu Unterkiefer), falls trotz

kieferorthopadischer Behandlung kein hinreichender Ausgleich gelungen ist.

Den sogenannten RestlochverschluB gibt es bei den Kindern, die hier von Anfang an

behandelt worden sind, nahezu nicht (<1%).
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Die Mundmotorik/ das oro-faziale Funktionssystem

Die korrekte Funktion von Nase und Mund/ Atmung, Schlucken und Sprechen setzt voraus,
dass eine korrekte Anatomie und ein normaler morphologischer und habitueller

Funktionsablauf vorliegen.
Anatomie
Wir bendtigen:

e Zwei voneinander und von der Mundhoéhle getrennte Nasengange in vollstandiger
Lange

e Eine Mundhdhle, die vollstandig von der Nase abgeteilt ist.

e Einen korrekten Lippenschlul3, der die Mundhdhle von der AulRenwelt trennt

e Einen Rachenraum, der durch einen intakten weichen Gaumen in Verbindung mit der
Muskulatur des Rachenringes dynamisch in ein oberes (nasales) und ein mittleres
(orales) Drittel geteilt werden kann. Das untere Drittel wird durch Zungengrund,
Kehlkopf und Rachenmuskulatur begrenzt und ist beim dynamischen Abschluf® der

Luftrohre beim Schluckakt beteiligt.

Funktion

Fur die korrekte Atmung (=Nasenatmung) ist Mundschlul?3 erforderlich. Da der
Atemwegswiderstand durch den Mund geringer ist als durch die Nase, saugt die Lunge die
Atemluft bei gedffnetem Mund grundsatzlich durch den Mund! Da die Atemluft auf dem Weg
durch die Nase erwarmt (alternativ gekuhlt), angefeuchtet und gereinigt wird, ist dieses ein
Schutz gegen Infektionen. Beim Ausatmen durch die Nase wird die Luft wieder gekuhlt und
getrocknet, damit diese Energie nicht verloren geht. Beim Einatmen durch die Nase werden
der Atemluft weiterhin kérpereigene (endogene) Stickoxide beigemischt; diese bewirken in der
Lunge einen verbesserten Ubertritt des Atem-(Luft-)sauerstoffs aus den Lungenblaschen in
das Blut der umgebenden Blutgefalte und reichern somit das Blut effektiver mit Sauerstoff an.
Weiterhin ist der Kraftaufwand flir den Kdorper bei der Nasenatmung gréfRer, so dass eine

bessere Korperspannung notwendig ist und daraus wiederum resultiert.
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Wahrend der Nasenatmung ist der Mund geschlossen, es bildet sich in der Mundhdhle ein
Unterdruck aus. Dieser saugt die Zunge in das Gaumengewoélbe. Dort ist die Zunge bei
geschlossenem Mund auch in Ruhelage beim Schlafen fixiert. Dies sichert eine freie Atmung

durch die Nase.

Somit hat die Zunge ihre Ruhelage im Gaumengewdlbe. In der Funktion schlucken wir ca 2500
Mal/ Tag mit einer Gesamtkraft von ca 1000 bis 3000 kg (Erwachsene). Dabei presst die Zunge
beim Schlucken in das Gaumengewdlbe und férdert das Wachstum des Oberkiefers und formt
diesen. Uber den MundschluR, den Unterdruck und der Zungenlage im Gaumengewdlbe ist
der Unterkiefer mit dem Oberkiefer funktionell verbunden (muskulo-skelettale Balance), das

Wachstum findet gemeinsam statt.

Bei Zustand nach chirurgischer Korrektur der angeborenen Segel-, Gaumen-,
Vomerfehlbildung/ der Lippen-, Kiefer-, Gaumen- und Nasenfehlbildung sind die betroffenen

Strukturen anatomisch und funktionell regelrecht hergestellt bzw sollten es sein.

Bei Kindern mit LKGN/ SGV-Fehlbildung zeigt sich allerdings oftmals eine ausgepragte
Zungentieflage (im Mundboden platziert) sowie eine fehlerhafte Zungenvorschubbewegung
nach extraoral beim Schlucken und Sprechen. Dies liegt bei Kindern mit LKGN-Fehlbildung
regelmalig vor und ist offensichtlich intrauterin als das neurophysiologische
Bewegungsmuster entstanden, das komplett an die Fehlausformung von Mund und Nase
adaptiert ist und leider auch nicht in einen anderen Funktionsmodus wechselt, wenn die

Operationen erfolgt sind.

Aufgrund dieser fehlerhaften Kraftlibertragung der Zunge beim Schlucken auf den Unterkiefer
(und nicht auf den Oberkiefer) entwickelt sich eine muskulo-skelettale Dysbalance zwischen
Ober- und Unterkiefer, die in einem negativen Uberbif resultiert. Die unteren Schneidezahne
beilen dann vor die oberen Schneidezahne = glosso-alveolare Dysfunktion. Die glosso-
alveolare Dysfunktion fiihrt zur Klasse-lll-Verzahnung, die immer eine sehr umfangreiche
kieferorthopadische Behandlung mit sich bringt und ggf. in einer chirurgischen Korrektur endet
(BiRlagekorrektur nach Wachstumsabschlul). Dieser Zusammenhang ist in der
wissenschaftlichen Literatur bekannt und wird insbesondere in der Entwicklung der chirurgisch
zu korrigierenden Klasse-lll-Verzahnung (Unterkiefer liegt vor dem Oberkiefer) als mit

ursachlich angesehen.
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Da sich die Zunge nicht in das Gaumengewolbe saugt und ihre Ruheposition im Mundboden
hat, ist ein normaler Mundschlu® nicht gegeben. Die Mundatmung ist unphysiologisch. Die
allgemeine Infektabwehr mittels Nasenatmung findet nicht im selben Umfang statt,
Erkaltungskrankheiten wie Nasennebenhdéhlenentziindungen und Mittelohrentziindungen
kénnen gehauft auftreten. Darlberhinaus beeintrachtigt die Mundatmung aufgrund einer
isolierten mitunter auch globalen Hypotonie (Spannungsarmut) der Muskelketten von Mund,

Gesicht und Rachen die Kdrperspannung = Oro-faziale Dysregulation.

Durch die Zungenfehlbewegung kommt es weiterhin zur Dyskoordination der Schluck- und

Sprechbewegungsmuster.

Leider ist keine Therapieoption mit Erfolgsgarantie beschrieben. Auch wird diese myo-
skelettale Fehlausrichtung regelhaft nicht wahrgenommen oder als reine chirurgische Folge
(Narbenzug usw) miRinterpretiert. Die Therapieansatze nach Brondo, Castillo-Morales und
weitere versuchen eine Funktionsregulation. Gesicherte Erfolgswahrscheinlichkeiten sind in
diesem Zusammenhang nicht beschrieben, auch wenn jedwede Foérderung der Kinder im

Sinne der UN-Kinderrechtskonvention angezeigt ist, um weiteren Schaden abzuwenden.

Ein weiterer Therapieansatz besteht in der Anwendung einer Oralen Stimulationsplatte (OSP)
in  Kombination mit mundmotorischer Ubungsbehandlung zur Neubahnung des

neurophysiologisch korrekten glosso-alveolaren Bewegungsablaufes.

Die Anwendung der OSP entspricht einem reiz-reaktionstherapeutischen Behandlungsansatz.
Interaktive orofaziale Muskelkettenfunktionen werden angeregt und trainiert, die Entwicklung

physiologischer Muster wird intensiv unterstitzt.

Ziel der OSP-Therapie:
1. Anregung interaktiver Muskelkettenfunktionen des craniocervikalen Systems

2. Aufbau physiologischer Bewegungsmuster beim Schlucken, Kauen, Essen, Trinken,

Atmen, Kopfbalance

3. Habitualisierung der Zungenruheposition
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4. Habitualisierung von Mundschluss und Nasenatmung.

Aufgrund des Alters kann das Kind keine aktiven Ubungstherapien durchfiihren, so dass der

Einsatz einer Reiz-Reaktionstherapie eine fiir das Kind passive Ubungstherapie ist.

Durch die frihzeitige Anwendung einer OSP kann es gelingen, spatere kieferorthopadische
Malnahmen zu reduzieren, Haltungsschaden und sonstige Fehlfunktionen zu vermeiden und

somit Kosten wesentlich gréReren Ausmalles einzusparen.

Die Therapie mit einer OSP ist keine kurzfristig angelegte Behandlung. Die Bahnung von
Funktionsablaufen verlauft iber Monate und mufl somit dem Wachstum sowie der Entwicklung
des Gebisses entsprechend angepal’t werden: Mehrere orale Stimulationsplatten werden Giber
die Therapiedauer notwendig werden. Ein Therapiebeginn kann mit der Korrektur der
Oberlippe beginnen, indem in selber Narkose eine Abformung erfolgt, anhand derer die erste

formende/ stimulierende Platte gefertigt und eingesetzt wird.
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