>

Zentrum fir Kiefer-, Gesichts-
und Schadelfehlbildungen

Eterninformation

Universitatsklinikum
Tiibingen



Universitatsklinikum Tiubingen
Zentrum fiir Kiefer-, Gesichts- und Schadelfehlbildungen

Universitatsklinikum
Tiibingen

Geschaftsleitung
Prof. Dr. C. Poets
Prof. Dr. Dr. S. Reinert
Prof. Dr. B. Koos
Prof. Dr. M. Schuhmann

http://www.medizin.uni-tuebingen.de/Patienten/Zentren/-p-18195.htm|

Elterninformation zur Pierre-Robin-Sequenz
und die Behandlung mit der Tiibinger Gaumenplatte

Liebe Eltern,

die Pierre-Robin-Sequenz (PRS) ist ei-
ne angeborene Fehlbildung, von der
in Deutschland jahrlich etwa 80 Kin-
der betroffen sind. Sie ist gekenn-
zeichnet durch einen kleinen Unter-
kiefer (Mikrogenie) mit Unterkiefer-
Riicklage (mandibulare Retrognathie),
eine in den Rachen verlagerte Zunge
(Glossoptose) und meistens eine Gau-
menspalte (Abb. 1).

Abb.1: Kind mit einer PRS und aus-
geprdgter Unterkieferriicklage (Pfeil)
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Klinische Symptomatik

Hierdurch kann es zu ausgepragten Saug-
und Trinkproblemen und zum Zurickfallen
der Zunge im Schlaf mit teilweise oder voll-
standig verschlossenen Atemwegen (so ge-
nannten obstruktiven Atempausen) kom-
men (Abb.2).

Diese obstruktiven Atempausen kénnen zu
gestortem Schlaf mit immer wieder auftre-
tenden Aufwachreaktionen (,,Arousals”) und
Sauerstoffmangel fihren. Aufgrund der er-
hohten Atemarbgit k?nn es zu einer Ernah- Abb.2: PRS und Atemwegsverschluss
rungs- und Gedeihstorung kommen. Auch (Pfeil)

ein Zuruckbleiben in der geistigen Entwick-

lung und vereinzelt sogar ein plotzliches Versterben der Kinder wurden be-
schrieben.

Die obstruktiven Atempausen werden mit einer herkdmmlichen Monitor-
Gberwachung in der Klinik oder mit einem Heimmonitor nicht sicher erfasst, so
dass zur genauen Beurteilung der Schlafstérung eine Schlaflaboruntersuchung
notwendig ist.

Der unterschiedliche Auspragungsgrad des Krankheitsbildes fiihrt zu einer gro-
Ren Variation der klinischen Symptome. So kdnnen die Atmungsstérungen mit
der Gefahr der obstruktiven Atempausen und des Sauerstoffmangels bei eini-
gen Kindern schon bei der Geburt beobachtet werden, bei machen Kindern
treten diese aber auch erst nach Tagen bzw. Wochen auf.

Das Behandlungskonzept soll somit zum Ziel haben,

die Atmungsstorung zu beseitigen

eine normale Nahrungsaufnahme mit einem altersgemafRien
Wachstum zu ermoglichen

und die Gaumenspalte zu verschliefen, um eine normale Sprachent-
wicklung zu erreichen

falls erforderlich: Kieferorthopadische Behandlung im Kindes- und Ju-
gendalter zur Nachentwicklung von Wachstumsstérungen (siehe Seite 9)



Um die Einengung bzw. den Verschluss der oberen Luftwege im Sauglingsalter zu
beheben, sind weltweit verschiedene Behandlungsmethoden Ublich. Sie reichen
von der Lagerung des Sauglings in Bauchlage, Einfiihren eines Atemschlauches in
den Rachen (nasopharyngealer Tubus) bis zu verschiedenen chirurgischen Ein-
griffen, wie Festndhen der Zunge an der Unterlippe (Glossopexie), Vorziehen des
Unterkiefers mittels Drahtumschlingung des Unterkiefers vorne und eines klei-
nen Gewichtes (Drahtextension), der schrittweisen Knochendehnung im Unter-
kiefer (Distraktion) bis zu einem Luftrohrenschnitt (Tracheotomie).

Da die meisten Methoden chirurgi-
sche Eingriffe und fiir Kind und El-
tern sehr belastend sind sowie wei-
tere Risiken und Nachteile haben,
wurde in Zusammenarbeit von Kin-
derarzten, Kieferorthopaden und Kie-
ferchirurgen in Tlbingen ein wenig
belastendes Therapiekonzept entwi-
ckelt, welches hier seit mehr als 20
Jahren erfolgreich durchgefiihrt wird.
Eine spezielle, etwas langere Gau-
menplatte mit einem integrierten Sporn wird in die Mundhohle eingebracht
und bringt die Zunge nach vorn (Abb. 3). Sie beseitigt damit die Enge im Rachen
und hilft das Unterkieferwachstum anzuregen.

Abb. 3: Tiibinger Platte mit Sporn

Dieses fiir das Kind wenig belastende Therapiekonzept fihrt zu einer deutli-
chen Verbesserung der Atmung, des Wachstums und der Entwicklung und da-
mit zu einer wesentlich héheren Lebensqualitat der Kinder mit PRS und ihren
Familien.

Neben der Verhinderung von obstruk-
tiven Atemstérungen und den damit
verbundenen Sauerstoffmangelzu-
—_ standen dient die Tiibinger Gaumen-

,?\»\\\ platte der Trennung von Mund- und

Nasenhohle (Abb. 4).

il

Die Tiibinger Gaumenplatte bewirkt
eine Verlagerung der Zunge aus dem
Nasenraum in die Mundhohle, dies
unterstiitzt die Atmung und die Nah-
rungsaufnahme der Kinder mit Pierre-Robin-Sequenz. Die so gednderte Zungen-
position beglinstigt den koordinierten Ablauf von Ober- und Unterkiefer-
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Abb. 4: Wirkung der Tiibinger Platte mit Sporn



wachstum, die Lautbildung und somit die Sprachentwicklung. Die Tubinger Platte
unterstitzt ein physiologisches Schluckmuster und wirkt sich damit positiv
auf die Funktion der Ohrtrompeten (Tuben) und die Beliiftung des Mittelohres
aus. Eine frihzeitige Plattenanpassung bewirkt dariiber hinaus eine Ver-
schmaélerung der Gaumenspalte und verbessert so die Bedingungen fir einen
ggf. spater notwendigen operativen Spaltverschluss.

Das Tiibinger Behandlungskonzept setzt sich aus drei wesentlichen Behandlungs-

saulen zusammen:

1. Frihzeitige Anpassung der Tubinger Gaumenplatte (Kieferorthopadie,

Padiatrie)

2. Trink- und Schlucktraining (Kinderpflegekrafte, Logopadie)
3. Operativer Verschluss der Gaumenspalte (Mund-, Kiefer- und Gesichts-

chirurgie)

Stationdrer Ablauf

Nach der stationdren Aufnahme mit
Erhebung der Krankengeschichte und
der klinischen Untersuchung wird die
Schwere der Atmungsstérungen durch
eine Atemaufzeichnung wahrend des
Schlafes (Polysomnographie) abge-
klart.

Diese Untersuchung ist vollig schmerz-
los, wird ausschlieRRlich mit Klebe-
sensoren durchgefiihrt (Abb. 5) und
umfasst die Aufzeichnung der Brust-,
Bauch-, Nasen- und Mundatmung,
der Herztatigkeit, des Blutsauerstoff-
und Kohlendioxidgehaltes und der
Schlafbewegungen. Dabei wird das
Kind Gber Nacht an ein Aufzeichnungs-
gerdt angeschlossen und sollte in
dieser Zeit moglichst auf dem Riicken
schlafen. Danach wird die Aufzeich-
nung ausgewertet und das AusmaR
der Atemstorung festgestellt (Abb. 6).

Abb. 5: Platzierung der Sensoren zur Schlaf-
untersuchung
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Abb. 6: Schlafuntersuchung vor (oben) und wéhrend Behandlung (unten)

Anmerkung
- Obere Kurven: Nasaler Atemfluss
- Mittlere Kurven: Brust-/Bauchatmung-Bewegungskurven
- Untere Kurven: Sauerstoffsattigung im Blut (SpO,)



Abb. 7: Oberkieferabdruck (links) zur Herstel-
lung der Tiibinger Gaumenplatte (rechts: Tiibin-
ger Gaumenplatte mit Haltebiigeln)

Des Weiteren wird zeitnah vom Kind
ein Oberkieferabdruck (Abb. 7) zur Her-
stellung der Gaumenplatte genom-
men. Dieser Plattenabdruck wird bei
uns auf der neonatologischen Uber-
wachungsstation angefertigt, dauert
nur wenige Sekunden und wird ohne
Sedierung oder Narkose durchgefiihrt.

Zum Zeitpunkt des erstmaligen Einset-
zensder Tiibinger Gaumenplatte mit
Sporn wird mittels Endoskopie die Art
der Verlegung der Atemwege darge-
stellt; gleichzeitig werden andere Ur-
sachen einer Atmungsstorung ausges-
chlossen (Abb. 8).
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Abb.8: Endoskopie des Rachens

Ebenfalls wird die Lange und die Form des Sporns wahrend der Untersuchung in
Bezug zum Zungengrund und zum Kehldeckel (Epiglottis) individuell fur jedes
Kind angepasst. Die Endoskopie dauert nur wenige Minuten und kann ohne Se-
dierung oder Narkose, lediglich in ortlicher, nasaler Betaubung, durchgefihrt

werden.

Im nachsten Schritt wird die Tibinger Gaumenplatte in ihre endgiltige Form
gebracht, verstarkt, mit zusatzlichen Halteblgeln versehen und dann mit Hilfe
von Ublicher Prothesen-Haftcreme eingesetzt (Abb. 9).



Bei gutem Sitz und Ak-
zeptanz der Platte wird
nach frihestens 48 Stun-
den durch eine neuer-
liche Atemaufzeichnung
ihre Wirksamkeit Uber-
prift bzw. die Notwen-
digkeit einer weiteren
Verbesserung der Tubin-
ger Gaumenplatte nach-
gewiesen.

Abb.9: Kind mit PRS und iiber Haltebiigel fixierte Tibinger ~ EM€ wichtige Saule im
Gaumenplatte Konzept der Behandlung

stellt die Logopéadie dar,
die Gber das Trink- und Schlucktraining mittels funktioneller Therapie (orofaziale
Regulationstherapie nach Castillo Morales und Pardovan) zur Normalisierung
der Nahrungsauf-nahme und zur Stimulation des Unterkieferwachstums bei-
tragt.

Entlassung aus der Erstbehandlung

Friihzeitig werden Sie als Eltern in die Behandlung einbezogen. Wenn die Eltern
den taglichen Wechsel der Tubinger Gaumenplatte und wichtige Elemente der
funktionellen Therapie aus Physiotherapie und Logopadie nach Anleitung be-
herrschen, das Kind die Nahrung selbststiandig aufnimmt und gedeiht, ist die
Entlassung moglich. Eine durchschnittliche Therapiedauer fiir das Anpassen
der Tiibinger Gaumenplatte mit Sporn, Dauer bis zum selbststandigen Trinken
ohne Magensonde und Einlernen der Eltern in den Plattenwechsel betragt ca. 3
Wochen. Bei moglichst friihzeitiger Therapie im Neugeborenenalter ist die
Behandlungsdauer kirzer, langere Aufenthalte kdnnen bei Kindern mit einer
zusatzlichen syndromalen Erkrankung (z.B. Goldenharsyndrom) notwendig sein.

Zur Uberwachung der Sauerstoffsittigung im Schlaf verordnen wir im ersten
Lebensjahr einen Heimmonitor (Pulsoximeter). Nach Entlassung werden im ers-
ten Lebensjahr im Abstand von jeweils drei Monaten erneute Schlaflabor-
untersuchungen durchgefiihrt und gepriift, ob die Platte noch richtig sitzt. Im
Weiteren werden durch das Wachstum des Kindes in der Regel 1 - 2 ambulante
Anpassungen der Tibinger Gaumenplatte notwendig.
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Die Dauer der Spornplattentherapie wird individuell im Verlauf festgelegt und
betragt in der Regel 4-6 Monate (Abb. 10).

80 % der Kinder mit Pierre Robin Sequenz haben eine Gaumenspalte. Liegt diese
vor, so erfolgt der operative Gaumenspaltverschluss um das erste Lebensjahr
nach Stabilisierung der Atmung. Eine weitere Behandlung mit der Tibinger
Gaumenplatte ist dann nicht mehr notwendig.

Abb.10: Kind mit PRS vor und nach 3 Monaten Therapie mit der Tiibinger Gaumenplatte

Operativer Verschluss der Gaumenspalte

Im Verlauf der ambulanten Kontrolluntersuchungen wird gemeinsam mit den
Eltern der Operationszeitpunkt fir die Gaumenspaltoperation festgelegt. Um
dem Kind Zeit zum Wachstum und dem Unterkiefer Zeit zur Nachentwicklung zu
geben, wird die Operation im Allgemeinen nicht vor dem achten Lebensmonat
durchgefihrt.

Die Operationstechnik unterscheidet sich prinzipiell nicht von der bei anderen
Gaumenspalten. Es wird insbesondere die Muskelschlinge im weichen Gau-
men (Velum) vereinigt und die zum Nasenrachen und zur Mundhdohle hin gelege-
ne Schleimhaut plastisch verschlossen (Abb. 11).



Abb. 11: Schematische Darstellung des plastischen Gaumenspaltverschlusses
(aus Horch 2007)

Ist der harte Gaumen mitbetroffen, d.h. reicht die Gaumenspalte weiter nach
vorn, wird dieser meistens im gleichen Eingriff ebenfalls plastisch durch Ver-
schiebung von Schleimhaut verschlossen. Die Gaumenplatte kann nach der
Operation nicht mehr eingesetzt werden, da sich die gesamte Gaumenoberflache
verandert hat und die Platte nicht mehr passt.

Fiir die Nacht nach der Operation wird zur besseren Uberwachung der Atmung
ein Bett auf der Kinder-Intensivstation reserviert, das jedoch nicht immer be-
notigt wird. Am flinften Tag nach der Operation ist bei gutem Trinkvermogen die
Entlassung aus der stationaren Behandlung maglich.

Die weitere Behandlung folgt den Empfehlungen fiir die Behandlung aller Pati-
enten mit LKG-Spalten. Die Kinder werden in den ersten Jahren mehrmals und
in Abhdngigkeit der Entwicklung in spateren Jahren mindestens einmal jahr-
lich, im Rahmen einer gemeinsamen Sprechstunde mit allen beteiligten Fach-
disziplinen untersucht, um Sprechentwicklung, Oberkiefer- und Unterkiefer-
Wachstum, Hérvermogen und Zahnentwicklung zu Gberwachen.

Falls erforderlich, wird IThnen im Rahmen dieser gemeinsamen Untersuchun-
gen eine kieferorthopadische Nachbehandlung angeboten. Diese erfolgt dann
Ublicherweise als kieferorthopéadische Friihbehandlung ab dem 4. Lebensjahr
oder als kieferorthopadische Hauptbehandlung etwa ab dem 8.-9. Lebensjahr.
Wir beraten Sie hierzu gerne im Rahmen der oben beschriebenen regelmaRigen
Untersuchungen.

Abbildungen der Kinder mit Genehmigung der Eltern.
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PRS - Gruppe in Tiibingen

-
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Prof. Dr. Michael Krimmel, Dr. Cornelia Wiechers, Iris Laupp, Regina Ifflander

und natiirlich das ganze Pflege- und Arzteteam auf der Station Neo2
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