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Einleitung

Bei der Robin Sequenz (RS) handelt es sich um eine angeborene Fehlbildung, von der
in Deutschland jahrlich etwa 80 Kinder betroffen sind. Sie ist gekennzeichnet durch
eine Unterkieferricklage (mandibuldre Retrognathie), eine Obstruktion der oberen
Atemwege und ein Zuruckfallen der Zunge in den Rachenraum (Glossoptose). In 80-
90% der Falle geht die Erkrankung mit einer Gaumenspalte einher.

Aufgrund der Komplexitat des Krankheitsbildes ist ein interdisziplinares Team von
Expert:innen essentiell und beinhaltet in Tubingen die Neonatologie, Kieferorthopadie,
Mund-, Kiefer-, Gesichtschirurgie und Kinder-Neurochirurgie. Regelhaft werden
weitere Fachgebiete wie die Pranatalmedizin, Neuropadiatrie, Anasthesiologie,
Augen- und HNO-Heilkunde, Logopadie, Phoniatrie und Padaudiologie, Radiologie,
allgemeine Zahnmedizin sowie medizinische Genetik hinzugezogen, um die beste
Versorgung fur Patient:innen mit dieser seltenen Erkrankung zu ermaoglichen.

Das Krankheitsbild

Klinische Symptomatik.
Wie erkenne ich, dass unser Kind eine Pierre-Robin-Sequenz hat?

Wie oben bereits erwahnt, weisen betroffene
Patient:innen  einen  kleinen,  zurtckverlagerten
Unterkiefer, eine in den Rachen verlagerte Zunge und
eine daraus resultierende Atemnot auf. Zusatzlich liegt
haufig eine Spalte im Bereich des Gaumens vor.

Durch die anatomischen Gegebenheiten kann es bei
den Patientiinnen zu ausgepragten Saug- und
Trinkproblemen und einer daraus resultierenden
Gedeihstérung kommen. Zusatzlich besteht die Gefahr
von teilweise oder vollstandig verschlossenen
Atemwegen und somit Atmungsstérungen in Form von
angestrengter Atmung, Atemgerauschen oder sogar I:>
Atemaussetzern (so genannten obstruktiven
Atempausen). Diese, vor allem im Schlaf auftretenden,
obstruktiven Atempausen konnen zu gestortem Schlaf Abbildung 1: Kind mit PRS und ausgepragter
mit immer wieder auftretenden Aufwachreaktionen unterlieferricklage (Pfe)
(wArousals®) und Sauerstoffmangel fuhren. Die erhohte Atemarbeit kann die
Ernahrungs- und Gedeihstorung noch weiter verschlimmern. Auch die geistige
Entwicklung kann zurtickbleiben und in Einzelfallen wurde sogar ein plotzliches
Versterben der Kinder beschrieben.




Der unterschiedliche Auspragungsgrad des
Krankheitsbildes fuhrt zu einer groen Variation
der klinischen Symptome. So koénnen die
Atmungsstérungen mit der Gefahr der
obstruktiven Atempausen und des Sauerstoff-
mangels bei einigen Kindern schon bei der
Geburt beobachtet werden, bei manchen
Kindern treten diese aber auch erst nach Tagen
bzw. Wochen auf.

Abbildung 2: Atemwegsverschluss bei PRS durch
Unterkieferriicklage und zurtickverlagerte Zunge

Wann sich Familien an uns wenden sollten.

Betroffene Familien kénnen bei Fragen und Anliegen jederzeit Kontakt zu unserem
Zentrum aufnehmen, unabhangig vom Alter des Kindes.

Die Behandlung kindlicher Fehlbildungen im Gesichtsbereich ist allerdings besonders
erfolgsversprechend, wenn sie bereits in den ersten Tagen nach der Geburt beginnt.
Sollte bereits durch pranatale Diagnostik der Verdacht auf eine Pierre-Robin-Sequenz
vorliegen oder diese nach der Geburt frihzeitig festgestellt werden, legen wir den
betroffenen Familien daher eine frihzeitige Vorstellung in unserem Zentrum nahe.

Die Therapie

Therapieziele

Das Behandlungskonzept hat zum Ziel:

- vorliegende Atmungsstérungen zu beseitigen

- eine normale Nahrungsaufnahme mit einem altersgerechten Wachstum zu
ermdglichen

- falls erforderlich, die Gaumenspalte zu verschlieBen, um eine normale
Sprechentwicklung zu erreichen

- falls erforderlich, eine kieferorthopadische Behandlung im Kindes- und Jugendalter
durchzufthren, um eine Nachentwicklung von Wachstumsstérungen zu erreichen.



Das Tiibinger Behandlungskonzept

Weltweit existieren verschiedene Behandlungsmethoden zur Behandlung von
Patient:innen mit einer Robin Sequenz. Unser Behandlungskonzept findet bereits seit
vielen Jahren bei betroffenen Patient:innen Anwendung und hat sich aufgrund der
vergleichsweise geringen Belastung fur Kind und Eltern erfolgreich etabliert. Das
Tdbinger Behandlungskonzept setzt sich dabei aus drei wesentlichen
Behandlungssaulen zusammen:

Behandlungssaule Verantwortliche Fachdisziplinen
1. Tubinger Gaumenplatte Kieferorthopadie, Neonatologie

2. Trink- und Schlucktraining Logopadie, Kinderkrankenpflege

3. Operativer Verschluss der Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie

Gaumenspalte

1. Tubinger Gaumenplatte (Tubingen palatal plate, TPP)

Um die Einengung der oberen Atemwege bei den betroffenen Patient:innen bereits im
Sauglingsalter zu beheben, gibt es weltweit verschiedene Behandlungsmethoden und
-ansatze. Diese reichen von der Lagerung des Sauglings in Bauchlage, der Einfuhrung
eines Beatmungsschlauches in den Rachen (nasopharyngealer Tubus) bis zu
verschiedenen chirurgischen Eingriffen. Bei den chirurgischen Eingriffen sind hier nur
beispielhaft das Festnahen der Zunge an der Unterlippe (Glossopexie), das Vorziehen
des Unterkiefers mittels Drahtumschlingungen und kleinem Gewicht (Drahtextension),
die schrittweise Knochendehnung im Unterkiefer (Distraktion) und ein
Luftrohrenschnitt (Tracheotomie) zu nennen.

Da die meisten Methoden chirurgische Eingriffe bendtigen und weitere Risiken und
Nachteile aufweisen, wurde in Tubingen in Zusammenarbeit von Kinderarzten,
Kieferorthopaden und Kieferchirurgen ein weniger belastendes Therapiekonzept fur
diese Kinder und ihre Eltern entwickelt: die Tubinger Gaumenplatte.

Dabei handelt es sich um eine
spezielle, etwas langere Gaumen-
platte (ahnlich wie die fur Kinder mit
Gaumenspalten) mit einem inte-
grierten Sporn, welche in die Mund-
hohle eingebracht wird und die
Zunge nach vorne bringt.

Abbildung 3: TPP; griiner Pfeil = Sporn, orangener Pfeil =
Haltedornen, blauer Pfeil = gaumenbedeckender Anteil




Die TUbinger Gaumenplatte verhindert so das
Zuruckfallen der Zunge, beseitigt die Enge im
Rachen und hilft das Unterkieferwachstum
anzuregen. Durch die Vorverlagerung der
Zunge aus dem Nasenraum in die Mundhdhle
unterstutzt die Tubinger Gaumenplatte neben
der Atmung auch die Nahrungsaufnahme der
Kinder, die Lautbildung und somit Sprech-
entwicklung sowie ein normales Schluck-
muster. Sie wirkt sich damit auch positiv auf
die Funktion der Ohrtrompeten (Tuben) und
die Beluftung des Mittelohres aus.

Abbildung 4: Wirkung der TPP

Eine frihzeitige Plattenanpassung bewirkt darlber hinaus, bei Patient:innen mit
zusatzlich vorliegender Gaumenspalte, zusatzlich zur wichtigen funktionellen
Trennung von Mund- und Nasenraum eine Annaherung der Kiefersegmente und damit
eine Verschmalerung der Spalte. Damit verbessert sie auch die Bedingungen fur den
spater notwendigen operativen Spaltverschluss.

Uber negative Auswirkungen der Tiibinger Gaumenplatte liegen keine Berichte vor.

Abbildung 5: Patientin mit PRS vor TPP-Therapie im Alter von 2 M und nach TPP-Therapie im Alter von 1J3 M



2. Trink- und Schlucktraining

Die zweite wichtige Saule im Konzept der Behandlung stellt die Logopadie dar. Ziel
der Logopadie ist es, dass die Patient:innen auch ohne Tubinger Gaumenplatte eine
physiologische Zungenlage einnehmen und beibehalten konnen. Dies tragt zur
Stimulation des Unterkieferwachstums bei und normalisiert die Nahrungsaufnahme.

Die Basis des Trink- und Schlucktrainings bildet die sogenannte orofaziale
Regulationstherapie nach Castillo Morales und Pardovan. Das Kind wird hierflr auf
dem Schol des Behandlers platziert, dieser arbeitet sich bei den Ubungen langsam
Richtung Mund vor.

Die Basisubungen werden den Eltern von Beginn an beigebracht, sodass sie das
Training nach Entlassung aus dem Krankenhaus mindestens einmal taglich
selbststandig zuhause mit ihren Kindern durchfihren kdnnen. Dabei sollte das Kind
wach sein und jede Ubung circa vier bis sechs Mal wiederholt werden. AuRerdem
werden den Eltern spezielle Ubungen gezeigt, welche vor jeder Nahrungsaufnahme
durchgefuhrt werden sollen.

3. Operativer Verschluss der Gaumenspalte

Bei 80-90% der Kinder mit Robin Sequenz liegt zusatzlich eine Gaumenspalte vor,
welche nach Stabilisierung der Atmung operativ verschlossen werden sollte. Durch
den Verschluss des Gaumens werden Nasen- und Rachenraum voneinander getrennt,
was unter anderem flr die Nahrungsaufnahme und die Sprechentwicklung wichtig ist.

Bei der Operation wird die Funktion des weichen Gaumens (Velum) wieder hergestellt,
indem die gespaltene Gaumenmuskulatur wieder vereinigt und die zum Nasenrachen
und zur Mundhoéhle hin  gelegene  Schleimhaut verschlossen  wird.
Reicht die Gaumenspalte weiter nach vorne, ist also der harte Gaumen mitbetroffen,
wird dieser im gleichen Eingriff ebenfalls plastisch durch Verschiebung von
Schleimhaut verschlossen.
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Abbildung 6: Schematische Darstellung der plastischen Gaumenspaltverschlusses (aus Horch 2007)



Der Behandlungsablauf
Was Patient:innen und die betroffenen Familien bei uns erwartet.
1. Pranatale Diagnostik

Idealerweise wird bereits vor der Geburt die Verdachtsdiagnose einer Robin Sequenz
gestellt. Dies erfolgt unter anderem durch Ultraschalldiagnostik, bei der ein zu kleiner
und nach hinten verlagerter Unterkiefer Hinweise auf die Erkrankung geben. Neben
der rein subjektiven Beurteilung des Unterkiefers konnen auch Winkelmessungen,
beispielsweise zwischen Unterkiefer und Nase oder Stirn, herangezogen werden.
Haufiger wird die Diagnose einer Pierre-Robin-Sequenz allerdings erst bei der Geburt
gestellt.

Vorteil der pranatalen Diagnostik ist, dass sich die Familien vorab bereits Uber die
Erkrankungen und verschiedenen Therapiemaoglichkeiten informieren kdnnen und eine
Entbindungsstation auswahlen koénnen, welche sich auf diese Erkrankungen
spezialisiert und dadurch Erfahrungen mit betroffenen Patient:innen hat.

Die pranatale Diagnostik der oft mit einer Robin Sequenz assoziierten Gaumenspalten
stellt bislang leider noch eine grof3e Herausforderung dar.

2. Stationarer Aufenthalt

Direkt nach der Geburt werden die Kinder zunachst in der Abteilung fur Neonatologie
der Kinderklinik von uns betreut. Nach der stationaren Aufnahme mit Erhebung der
Krankengeschichte und der klinischen Untersuchung wird die Schwere der
Atmungsstorungen durch eine Atemaufzeichnung wahrend des Schlafes
(Polysomnographie, sog. Schlaflabor) abgeklart. Die oben beschriebenen,
obstruktiven Atempausen kénnen mit einer herkdmmlichen Monitoriberwachung in
der Klinik oder mit einem Heimmonitor nicht sicher erfasst werden, so dass zur
genauen Beurteilung der Schlafstorung diese Schlaflaboruntersuchung notwendig ist.

Die Untersuchung ist véllig schmerzios, wird =5 S S
ausschliellich mit Klebesensoren durchgefuhrt und m\
umfasst die Aufzeichnung der Brust-, Bauch-, Nasen- und
Mundatmung, sowie der Herztatigkeit, des Blutsauerstoff- |
und Kohlendioxidgehalts und der Schlafbewegungen.
Dabei wird das Kind Uber Nacht an ein Aufzeich-
nungsgerat angeschlossen und sollte in dieser Zeit
mdglichst auf dem Ricken schlafen. Danach wird die
Aufzeichnung ausgewertet und das Ausmald der
Atemstorung festgestellt.

Abbildung 7: Platzie}ung der
Klebesensoren fiir das Schlaflabor



Des Weiteren erfolgt zeitnah ein Oberkieferscan bei den betroffenen Patient:innen zur
Herstellung und Anpassung der Tubinger Gaumenplatte. Dies wird durch einen
risikoarmen 3D-Intraoralscanner durchgefuhrt, wobei der Scan nur wenige Sekunden
dauert und ohne Sedierung oder Narkose durchgeflhrt werden kann.

Zum Zeitpunkt des erstmaligen Einsetzens der Tubinger 6\
Gaumenplatte wird mittels Endoskopie das Ausmal} der -
Verlegung der Atemwege dargestellt, gleichzeitig werden
andere Ursachen einer Atmungsstorung ausgeschlos-
sen. Ebenfalls wird die Lange und die Form des Sporns
der Gaumenplatte wahrend der Untersuchung in Bezug
zu Zungengrund und Kehldeckel (Epiglottis) individuell
fur jedes Kind angepasst. Die Endoskopie dauert nur
wenige Minuten und kann ohne Sedierung oder Narkose,
lediglich in ortlicher, nasaler Betaubung, durchgefihrt
werden.
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Abbildung 8: Endoskopie des Rachens

Im nachsten Schritt wird die Tibinger Gaumenplatte
in ihre endgultige Form gebracht, verstarkt, mit
zusatzlichen Haltebiigeln versehen und dann mit Hilfe
von Ublicher Prothesen-Haftcreme eingesetzt.

Bei gutem Sitz und Akzeptanz der Platte wird
frlhestens nach 48 Stunden durch eine erneute
Atemaufzeichnung ihre  Wirksamkeit Uberpruft
beziehungsweise die Notwendigkeit einer weiteren
| Verbesserung der Tubinger Gaumenplatte nachge-
wiesen.

el il ': ot .
Abbildung 9: Eingliederung einer TPP mit
Haftcreme



3. Entlassung aus der Erstbehandlung

Bereits fruhzeitig werden die Eltern vollstandig in die Behandlung integriert, damit sie
zu Hause die Therapie mit ihrem Kind weiterfuhren konnen. Sobald die Eltern den
taglichen, eigenstandigen Wechsel der Tubinger Gaumenplatte, das Futtern der
Kinder und wichtige Elemente der funktionellen Physiotherapie und Logopadie
beherrschen, ist die Entlassung mdglich. Die Platte soll dabei immer im Mund der
Patient:innen verbleiben und nur einmal taglich zur Reinigung und Neufixierung
herausgenommen werden. Die Reinigung erfolgt mit ZahnbUrste und Wasser und bei
Bedarf mit etwas fluoridfreier Zahnpasta. Im Mund sollten Haftcreme und
Nahrungsreste mit Kompressen vorsichtig entfernt werden. In diesem Rahmen konnen
Schleimhaut und Gaumen auf potenzielle Druckstellen kontrolliert werden.

Die durchschnittliche Therapiedauer fur das Anpassen der Tubinger Gaumenplatte mit
Sporn, Zeit bis zum selbststandigen Trinken ohne Magensonde und Einlernen der
Eltern in den Plattenwechsel betragt circa 3 Wochen. Bei Therapiebeginn bereits im
Neugeborenenalter ist die Behandlungsdauer meist etwas kirzer. Langere Aufenthalte
kénnen bei Kindern mit einer zusatzlichen syndromalen Erkrankung notwendig sein.

Zur Uberwachung der Sauerstoffsattigung wird im ersten Lebensjahr auRerdem ein
Heimmonitor (Pulsoximeter) verordnet.

Die Dauer der Spornplattentherapie insgesamt wird individuell im Verlauf festgelegt
und betragt in der Regel 6-9 Monate. Ublicherweise sind durch das Wachstum des
Kindes 1-2 Neu-Anpassungen der Tubinger Gaumenplatte notwendig, erfahrungs-
gemal alle 3-4 Monate beziehungsweise nach einer Gewichtszunahme von circa 3
kg. Hierfur wird erneut ein Intraoralscan angefertigt und eine neue Platte auf dieselbe
Weise hergestellt. Beim Durchbruch der Zahne muss keine neue Platte hergestellt
werden, es ist ausreichend, an der entsprechenden Stelle Material zu entfernen.
HierfUr finden wahrend der Zeitdauer der Gaumenplattentherapie alle sechs bis acht
Wochen Kontrolltermine bei uns statt.

4. Operativer Verschluss der Gaumenspalte

Im Verlauf der Kontrolluntersuchungen wird gemeinsam mit den Eltern der
Operationszeitpunkt fur die Gaumenspaltoperation bei den betroffenen Patient:innen
festgelegt. In der Regel erfolgt die Operation um das erste Lebensjahr herum. Um dem
Kind Zeit zum Wachstum und dem Unterkiefer Zeit zur Nachentwicklung zu geben,
wird die Operation im Allgemeinen nicht vor dem achten Lebensmonat durchgefthrt.
Vorher uberzeugen wir uns durch eine erneute Schlaflaboruntersuchung davon, dass
Ihr Kind auch nach Abschluss der Tubinger Gaumenplattentherapie eine gute
Atemsituation zeigt.

Fir die Nacht der Operation wird zur besseren Uberwachung der Atmung ein Bett auf
der Kinder-Intensivstation reserviert, das jedoch nicht immer bendtigt wird. Am funften
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Tag nach der Operation ist bei gutem Trinkvermdgen die Entlassung aus der
stationaren Behandlung maglich.

Da sich die gesamte Gaumenoberflache nach der Operation verandert hat, kann die
Tubinger Gaumenplatte nicht mehr eingesetzt werden und ist dann nicht mehr
notwendig.

5. RegelmaBige Kontrollen

Die Weiterbetreuung der Betroffenen ist durch unsere interdisziplinare
Zusammenarbeit im Zentrum bis ins Erwachsenenalter sichergestellt. Die Kinder
werden in den ersten Jahren mehrmals und in Abhangigkeit der Entwicklung in
spateren Jahren mindestens einmal jahrlich iberwacht. Sprechentwicklung, Ober- und
Unterkieferwachstum, Horvermogen und Zahnentwicklung werden Uberpruft.

Falls erforderlich, wird lhnen im Rahmen dieser Kontrollen eine kieferorthopadische
Nachbehandlung angeboten. Diese erfolgt dann ublicherweise als kieferorthopadische
Frihbehandlung ab dem 4. Lebensjahr oder als kieferorthopadische Hauptbehandlung
etwa ab dem 8.-9. Lebensjahr.

Da die psychische Belastung der betroffenen Eltern grof3 ist, steht unser
psychosozialer Dienst Eltern mit Rat und Tat zur Seite — auch nach Entlassung aus
der Klinik.
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Das Tubinger Team

Klinik fiir Zahn-, Mund-
und Kieferheilkunde

Ambulante Behandlung

Abbildung 10: v.l.n.r.: PD Dr. Cornelia Wiechers, Dr. Kathrin Béckmann, Lea Longerich, Dr. Katharina Peters, Prof. Dr. Michael
Krimmel, Prof. Dr. Dr. Bernd Lethaus, Prof. Dr. Christian Poets, Prof. Dr. Bernd Koos, Dr. Kathrin Heise, Margret Fritz, Dr.
Christian Maiwald, Dr. Karen Kreutzer

Kontakt und Anfahrt

Kliniken Tal
Gebaude Zahnklinik, Osianderstralle 2—8, 72076 Tlbingen

» Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie

Prof. Dr. Dr. Bernd Lethaus (Arztlicher Direktor)
Kontakt/Terminvergabe: 07071 29-86174

= Kieferorthopadie

Prof. Dr. Bernd Koos (Arztlicher Direktor)
Kontakt/Terminvergabe: 07071 29-82160

Gebaude Frauenklinik, Calwerstral’e 7, 72076 Tubingen

= Neonatologie und interdisziplindre Schlafmedizin
Prof. Dr. Christian Poets (Arztlicher Direktor)
Kontakt: 07071 29-84742
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