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1 Einleitung

Lippen-Kiefer-Gaumen-Segelspalten (im folgendem LKGS) haben eine Haufigkeit von 5 - 8 % und werden
den kraniofazialen Dysplasien zugeordnet. Diese Fehlbildungen sind entweder dysontogenetischer Ursache,
als Veranderung der Normalstruktur wahrend der Embryonalperiode oder Formveranderungen, verursacht
durch spitere Reifungshemmungen und Wachstumstorungen.

Im kraniofazialen Bereich werden diese Dysplasien im wesentlichen in Spaltbildungen, in kraniofaziale
Fehlbildungen, in Zahnanomalien und in Dysgnathien unterschieden.

1 Atiologie und Genese
1.1 Formale Genese

Die Entwicklung des Gesichtes vollzieht sich
zwischen der 4. und 10. Embryonalwoche, wo-
bei die kritische Phase fiir die Entstehung von
Fehlbildungen in der 6. Woche liegt.

Wihrend dieser Phase kommt es durch
Wachstumsveranderungen zur Verschmelzung des
medialen und lateralen Nasenwulstes tiber eine
sogenannte Epithelbriicke. Findet dieser Vorgang
nicht statt, so entsteht eine priméare Lippen- oder
Lippen-Kieferspalte. Wird anschlieBend diese
Epithelbriicke nicht aufgelost, kann es bei dem
weiteren Gesichtswachstum zur Auftrennung kom-
men, mit der Folge einer sekundéren Spaltbildung,

Der sekundére Gaumen wird aus dem paa-
rigen Oberkieferwulst gebildet. Durch Kaudal-
verlagerung der Zunge (es ist ungeklart ob aktiv
oder passiv) inder 7. - 8. Woche richten sich die
Gaumenplatten der Oberkieferwiilste auf und
verschmelzen miteinander. Gleichzeitig wachst das

Nasenseptum nach kaudal und vereinigt sich an VerschiuB des harten Gaumens.
. . . d b G 2 » +
der kranialen Seite mit dem Gaumendach. Verchiel fat ries” st T o Doppeibanichiiger

Schicht) und einem kaudal gestielten Vomerlappen (orale Schicht).
©) Einschichtiger Veerschiull des harten Gaumens mit einem kranial
gestielten Vomerlappen nach PicHuer [390].
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Die Theorien von Ursache und Wirkung gehen bei dieser Beschreibung weit auseinander undwerden sehr
kontrovers diskutiert.

Die erste Gruppe geht nach wie vor von verschiedenen Organisationszentren im Kopfbereich aus
(prosenzephale, rhombenzephale und spinenzephale Organisationszentrum).

TONDURY' sieht dann innerhalb dieser “‘Organisationstheorie” die Hauptursache im lateralen Nasenwulst,
wiahrend LANGMANN! dem Oberkieferwulst die Hauptschuld zuspricht.

Neben diesen Hemmungsmif3bildungen werden auch rein mechanische Ursachen auf Grund der intrauterinen
Lage des Embryos und der Kopf-Nacken-Beuge diskutiert.

Neuere dtiologische Untersuchungen (GRUNDLACH??) haben diese Theorie von Organisationszentren
in Frage gestellt. Wahrscheinlich gibt es diese aus folgenden Griinden nicht:
Es sind Kombinationen verschiedener LKGS mit kontralateralen Fehlbildungen moglich.
Je schlimmer die Spalte ist, desto haufiger sind Nebenbefunde festzustellen und diese besonders
im Hinter-Seitenkopfbereich.
Es kommen Spaltbildungen bis hin zu Defekten der Nase isoliert und in Kombination mit LKGS
bzw. anderen Defekten der Hinter-Seitenkopfregion vor. Das bedeutet, es kann diese sogenannte -
Miittellinie nach PFEIFER! als Trennung rechter und linker Kopfhalfte nicht geben.
Ebenso gibt es nicht die sogenannte Zwischenkopfgrenze nach PFEIFER!, weil Fehlbildungen
nicht nur kranial oder kaudal sind, sondern ebenfalls kombiniert und iibergreifend vorkommen.
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Teratologische Reihe der einseitigen Lippen-Kiefer(-Gaumen)spaltformen in Ableitung von der Normalentwicklung des Mittelge-
sichtes nach Presen [371].
4. Embryonalwoche: Stetige Schidelbasisexpansion, Wachstum von Nasen- und Oberkieferwiilsten
5.-6. Embryonalwoche: Phase der Epithelmauerbildung
6.—7. Embryonalwoche: Muskeldifferenzierung, Lippenrotbildung, Einsenkung der Labio-Dentogingivalleiste
7.—B. Embryonalwoche: Festigung von Septum- und Nasenfliigelknorpel, Verschmelzung der fazialen Knochenkerme
8.—8. Embryonalwoche: Aufrichtung der Gaumenfortsiitze, Septumverliingerung, Phase des Gaumenverschiusses
nach 9. Embryonalwoche: Substitution der Gaumennaht, zunehmende Verknicherung des Oberkieferskeletts

2.2 Kausale Genese

Die Atiologie der LKGS ist immer noch weitgehend ungeklért und nicht einheitlich. Als sicher gilt, da3
sowohl Fruchtschadigungen als auch Genschaden und exogene Storungen urséchlich beteiligt sind.
Wihrend FOGH-ANDERSEN" in Lippenspalten mit oder ohne Kiefer-Gaumenspalten (Typ 1) sowie
isolierte Gaumenspalten (Typ II) einteilt, dem Typ I einen autosomal rezissiven Erbgang und dem Typ II
einen chromosomal dominanten Erbgang zuordnet, spricht HOLTGRAVE'* von der étiologischen Gleichheit
beider Spalttypen.
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Neuere Untersuchungen widerlegen jedoch diese einfache Theorie. Es ist vielmehr von einem
multifaktoriellem genetischen System auszugehen, bet dem additive Polygenie mit Exogenie gleichermal3en
eine Rolle spielen.

2.2.1  Vererbungsmodus

Chromosomenanomalien (Trisomie, Monosomie, Sequenzen wie Pierre-Robin-Sequenz, CATCH
22, Goldenhar-Sequenz, Apert-Sequenz, Seattle-Choston-Sequenz, Stickler-Syndrom, Smith-
Lemli-Opitz-Sequenz, Kabuki-Syndrom, Van der Woude-Syndrom, EEC-Sequenz)*
monogener Erbgang (autosomal-dominant, rezessiv, X-chromosomal)
polygene Vererbung mit Schwellenwerteffekt (Falconer Schwellenwertmodell) [GRABOWSKI]

- je groBer die Anzahl der Merkmalstrager in einer Familie, desto wahrscheinlicher ist das Auftreten
einer Spalte

- je vollstandiger die Manifestation des Merkmals, desto groB3er ist das Risiko fiir die Nachkommen

- das Geschlecht mit der geringeren Haufigkeit hat das grof3te Risiko, das Merkmal auf die
Nachkommen zu tibertragen

- Merkmalsfrequenz unter Verwandten eines Merkmalstragers nimmt logarithmisch mit abnehmendem
Verwandtschaftsgrad ab
exogene zellulare Ursachen

- pH-Wert und Nahrstoffangebot im lokalen Zellmilieu

- Sauerstoffangebot im lokalen Zellmilieu

- Vitaminbedarfund Angebot

- dysplastische Faktoren (wie Uberreife des Eies, zu niedriges oder zu hohes Alter der Mutter,
Storungen der Eierstocksfunktion)

2.2.2  Aupere Ursachen

Erkrankungen wihrend der Schwangerschaft
- Virusinfekte zu [6 - 50 %] (Roteln, Hepatitis, Mumps, Masern, Polyomyelitis, Herpes, Varizellen)
- Bakterielle Infektionen [4 - 22 %] (Toxoplasmose, Paratyphus, Typhus, Tuberkulose, Listeriose)
- Hyperemesis gravidarum [4 - 8 %]
- chronische Erkrankungen (Diabetis, Epilepsie)
: Arzneistoffe
- siehe Auflistung in der Tabelle (GRABOWSKI)
: GenulBmittel
- Nikotin/Rauchen
- Coftfein
- Alkohol
- Drogen
Stref3
- Ausschiittung von Nebennierenrindenhormonen wie Kortikosteroiden, Adrenalin
ionisierende Strahlung
bereits schon bei den relativ niedrigen Dosen von = 50 mGy
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Auflistung bekannter Arzneimittel (GRABOWSKI)

Vitamin D (in hohen Dosen)

ABSOLUTE RELATIVE - WIRKUN
pUESEANZEN KONTEAINDIKATION | KONTRAINDIKATION LALS 18 LG EL AT U ] LEL ]
Schilddriisenpriparate | Thyreostatika, Thiourazil Jodpraparate, Kontratsmittel Strume, zerebrale Minderentwicklung

Tetrazykline gelbe Zihne,; Wachstumsretardiereung

(Dihydro-)Streptomycin Innenohrschiden;

Antibiotika
Chloramphenicol Peripartal Greymfant-Syndrom
Kermikterus
Vaginalkarzmom bei den adoleszenten Tochtern
Virilisierung weibl Feten, vorzeitige Skelettreifung,

Synthetische Estrogene Reduktion des Geburtsgewichtes

(Stilbenderivate)

Progestagene mit

Androgeneffekt, Androgene,

Anabolika
Hormone

Glucocortikoide und ACTH Gaumenmif3bildungen, Wachstumshemmung,
Gewichtsverminderung,
Nebennierenrindeninsufiizienz,
Antiandrogene
Entwicklungsstorungen und Feminisierung bei
ménnl Feten
Orale Antidiabetika Carbutamid, Tolbutamid Aborte, MiBbildungen
q q Antikoagulantien vom
Antikoagulantien Dicumarok Typ fetale und neonatale Blutungen
. L. Chinin, Chloroquin, . .
Antiparasitika Metronidazol verschiedenste Nebenwirkungen
Thalidomid Extremitdtenmibildungen
. . LSD Chromosomenbriiche
Sedativa / Hypnotika Barbiturate Enzymmnduktioni n der Leber, Atemdepresion
Rezerpin Lethargie, Bradykardie, Hypothermie,
Analgetika Opiate Atemdepression

Suchtmittel schweres Entziehungssyndrom bei Neugeborenen

Zytostatika alle gebréuchlichen Parparate verschiedenste Nebenwirkungen
Vitamin A (in hohen Dosen) e . .
Vitamine MiBbildungen des Zentralnervensystems,Auge, Gaumen

supravalvulire Aortenstenose

Chemische Siifistoffe

Saccharin (?) [U.S.A.]
Cyclamat (?) [US.A.]

Speicherung im Embryo
Extremitidtenmibildungen, Mongolismus

Gasformige Narkotika

erhohte Abortrate (?)

Acetylsalecylsaure Ubertragungen, Blutungne
Antiprostaglandine Indometacin und alle anderen Ubertragungen

Analgetika, Antiphlogistika
Antidepressivum Lithium Herz-Gefa-Mifbildungen (?)
Genulfimittel Nicotin, Alkohol, etc. Nikotinsysndrom, embryofetales Alkoholsyndrom
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3 Klassifikation und Einteilung

3.1 Internationale Klassifikation der LKGS (Rom 1967)
- Gruppe 1
Spalten des vorderen embryonalen Gaumens
a)  Lippe: rechtsund/ oder links
b)  Kiefer: rechts und/ oder links
- Gruppe 2
Spalten des vorderen und hinteren embryonalen Gaumens
a)  Lippe: rechts und/ oder links
b)  Kiefer: rechts und/ oder links
¢)  harter Gaumen: rechts und / oder links
d)  weicher Gaumen: rechts und / oder links
- Gruppe 3
Spalten des hinteren embryonalen Gaumens
a)  harter Gaumen: rechts und / oder links
b)  weicher Gaumen: medial

3.2 Thallwitzer Nomenklatur / modifiziert:

Auf Grund der mangelhaften Aussage tiber Schweregrad und genaue Lokalisation sowie Mitbeteiligung
des Nasenseptums hat sich im deutschsprachigem Raum (in Anlehnung an die Thallwitzer Nomenklatur)
folgende Einteilung durchgesetzt.

Zusitzlich zur Einteilung der Spalten in links (1i), rechts (re) und doppelseitig (do) wird eine Gradeinteilung
fur die Ausdehnung mit arabischen Ziffern eingefiihrt (1° = teilweise, 2° = mehr als die Halfte, 3° =total).
Die Verlaufsform der Spalten wird durch romische Ziffern gekennzeichnet (I = verdeckt / submukos; IT =
teils offen, teils verdeckt; I1I = offen).

Die Beteiligung der Nase (N) oder des Vomers (V) wird gekennzeichnet.

Thallwitzer Nomenklatur (klassisch):
- Gruppe A = Spalten des primiaren Gaumens | . / \
I.  Lippenspalten (L) B LE

(%]

li, re, do; sowie 1°, 2°, 3°und [, II, III
II.  Kieferspalten (K) L —
li, re, do; sowie 1°, 2°, 3°und [, II, III
- Gruppe B = Spalten des sekundédren Gaumens T
L Gaumenspalten (G) " -
li, re, do; sowie 1°, 2°, 3°und [, II, III
I Segelspalten (S)

li, re, do; sowie 1°, 2°, 3°und [, II, III o ::
- Gruppe C = Spalten des primiren und " an
sekundaren Gaumens '

L nicht durchgehende LKGS

li, re, do; sowie 1°, 2°, 3°und [, II, III
II.  durchgehende LKGS

li, re, do; sowie 1°, 2°, 3°und [, II, III

2es
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Die modifizierte Einteilung ist nicht in Gruppen sondern in LKGS und wird ergénzt durch V und N:
L-K-G-S-V-N jeweils mit Ii, re, do; sowie 1°,2°, 3°und I, II, IIT

Beispiel:

. eine totale doppelseitige Lippen-Kiefer-Gaumen-Segelspalte, welche durchgehend offen ist mit
Beteiligung des Nasenfliigels und Vomers

LKGS do 3°/1IL, N, V

. eine partielle Lippen-Kieferspalte links durchgehend offen mit einer submukosen Gaumen-Segelspalte
LK 112°1IL, GS i 1°/1

3.3 Schriige und seltene Gesichtsspalten

mediane Spalten mit oder ohne Hypoplasie / Aplasie der Pramaxilla
schrage Gesichtsspalten (oroorbital)

quere Gesichtsspalten (oroaurikulér)

Spalten der Unterlippe, Unterlippenfisteln, Spalten der Nase
amniogene Gesichtsspalten (ADAM-KOMPLEX)

andere seltene Gesichtsspalten
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4 Hiufigkeit und Prognose

Allgemein ist festzustellen, dal3 die Frequenz von Spalten in den letzten 30 Jahren standig zugenommen hat.
So hat sich in Mitteleuropa im letzten Jahrhundert die Haufigkeit des Aufiretens einer Spalte von 1 : 1500
aufzirka 1 : 500 erhoht (FROBELIUS', GABKA?, GRABOWSKI, GUNTHER!, MUHLER '?et. al,
ROSENTHAL'? u.v.a.). Das weibliche Geschlecht ist gegentiber dem méannlichen mit einer Haufigkeit
von 1 : 2 bei den LKGS und 3 : 2 bei den SG-Spalten vertreten. Im Vergleich hierzu betragt in Japan das
Risiko etwa 1 : 370.

Die Ursachen dafiir sind vielfaltig. Denkbar sind unter anderem geringere Sauglingssterblichkeit verbunden
mit spateren sozialen Kontakten im Erwachsenenalter, Gen-Drift und Gen-Shift, eine bessere Diagnostik
und damit eine umfangreichere Datenerfassung.

Rassische Unterschiede wurden ebenfalls festgestellt. Wahrend bei Japanern, Chinesen und Indianern die
Haufigkeit des Auftretens von LKGS doppelt bis dreifach so hoch ist als bei der kaukasischen Rasse, ist
die Inzidenz bei der negroiden Rasse nur zirka 1 : 2000.

1. Das Wiederholungsrisiko nach CURTIS? (1961) betragt fiir die Nachkommen:

1 Kind Spalttrager 2-4%
1 Elternteil Spalttrager 4-8%
1 Elternteil und 1 Kind Spalttrager 17 %
mehr als 1 Kind Spalttrager > 9%
2. JegroBer die Anzahl der Merkmalstrager in einer Familie ist, desto wahrscheinlicher ist das Auftreten
einer Spalte.

(98]

Je vollstandiger die Manifestation des Merkmals, desto groB3er ist das Risiko fiir die Nachkommen.

4. Das Geschlecht mit der geringeren Haufigkeit hat das groB3te Risiko, das Merkmal auf die
Nachkommen zu tibertragen.

5. Die Merkmalsfrequenz unter Verwandten eines Merkmalstriagers nimmt logarithmisch mit dem

abnehmendem Verwandtschaftsgrad ab.
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5 Funktionelle Befunde und Entwicklungsstorungen

5.1 Nasenatmung

Auf Grund der regionalen Beziehungen Nasen-Mund-Rachenraum und der veranderten Anatomie durch
eine LKGS sind zwangslaufig Storungen der Nasenatmung die Folge.
Nicht nur die Luftdurchgéngigkeit der Nase allein sondern auch die Stromungsverhéltnisse innerhalb des
Luftstromes durch die Nase konnen gestort sein. Beides ist besonders beim LKGS-Patienten gegeben.
Beim unoperierten Patienten streicht die Luft durch die Spalte in die weitraumig miteinander verbundene
Mund-Nasen-Hohle. Die Nasenschleimhidute werden durch die laufende Bertihrung mit der Nahrung
chronisch gereizt. Sie konnen ihre Aufgaben, die Filterung der Atemluft, Temperierung und Anfeuchtung,
nicht erfiillen. Es kommt zu chronischen Entziindungen.
Der operative Verschluf3 der Spalte bringt in der Regel noch nicht den gewtinschten Erfolg, weil zusétzliche
Deformierungen der Nasenscheidewand und eine veranderte Anatomie der Choanen vorliegen. Diese
gestorten Stromungsverhaltnisse flihren wiederum zu einer veranderten Atmung. So ist zu beobachten, daf3
Spalttrager eine wesentlich weniger ausgepragte Brustatmung mit Ausbildung einer Flachbrust und einem
damit bedingten Rundriicken sowie weiteren Haltungsfehlern haben.
Die Ursachen fiir eine behinderte oder gestorte Nasenatmung beim Spalttrager sind:

Kieferdeformierung

Oberlippendefekte

mangelhafter Lippenschliuf3

Deformierungen der Nase und damit verdanderte Stromungsverhaltnisse

Nasenschleimhautveranderungen, chronische Entziindungen

in die Nase durchgebrochene Zahne, Rhinolithen

vergroferte Rachen- und Gaumentonsillen

velopharyngeale Insuffizienz

Eine einigermal3en zufriedenstellende Therapie ist nur in Zusammenarbeit zwischen Péadiater, HNO-Arzt,
Kieferchirurg, Kieferorthopdde und Logopaden moglich. In diesem Therapiekonzept werden verschiedene
OperationsmafBnahmen (Spaltverschluf3, Lippenplastiken, Tonsillektomie, Paukenhohlendrainage,
Velopharyngoplastik u.a.) verbunden mit konservativen TherapiemalB3nahmen (sprachheiltherapeutische
Betreuung, Zahnstellungskorrekturen) durchgefiihrt.

5.2 Horstorung

Die Ursachen fir Horstorungen konnen angeboren und erworben sein. Haufig vorkommende Fehlbildungen
des dauBBeren Ohres oder inneren Gehors treten im Zusammenhang mit einer LKGS auf.

Die meisten Horstorungen beim Spalttrager sind jedoch Schalleitungsstorungen. Diese werden in der Regel
nicht bei Spalttragern des primiren Gaumens beobachtet.

Die Ursache hier ist eine gestorte Funktion der Eustachischen Rohre (Ohrtrompete, Tube) als Folge der
Funktionsstorung der Muskulatur des velopharyngealen Segels.
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Der Beginn dieser Schalleitungsstorungen ist ein seromukoser Paukenhohlenerguf3 mit rezidivierenden
Otitiden und narbigen Verwachsungen infolge des gestorten Mechanismus der Tubenoffnung und
TubenschlieBung sowie haufiger Nasen-Rachen-Infekte.

Diese gestorte Tubenfunktion und die Schwellung der chronisch entziindeten Schleimhdute verhindert einen
Druckausgleich zwischen Paukenhohle und Mundraum.

Der Druckausgleich wird tiber die wechselseitig sich beeinflussende Funktion des M. tensor veli palatini
und M. levator veli palatini gesteuert - als sogenanntes ,,tuning” bezeichnet (MISURYA). Fehlt die
Aponeurose dieser beiden Muskeln beim Vorliegen einer Gaumen-Segel-Spalte, ist kein normal
stattfindender Druckausgleich moglich. Das fuihrt weiterhin zur mangelhaften Rickbildung embryonaler
Ergiisse, deren Ersetzung durch Luft und damit zur Pneumatisationshemmung des Proz. mastoideus.
Verschiedene Untersuchungen (BINA', DIETZEL? STOLL?, WINN') haben gezeigt, daf3 die
Pneumatisation des Warzenfortsatzes entscheidend ist fiir den Verlauf von Mittelohrerkrankungen.

Muskelzugrichtung des Gaumensegels praoperativ Muskelzugrichtung des Gaumensegels postoperativ

Die Behandlung dieser Storung wird mit einer transtympanalen Paukendrainage (siehe Punkt 7.1.5)
empfohlen, obwohl Kritiker eine Spontanheilung von bis zu 80 % beschreiben.

Allgemein werden Mittelohrentziindungen bei Gaumen-Segel-Spaltkindern in den ersten drei Jahren bis zu
45 %, zwischen 3. und 6. Lebensjahr bis zu 25 % und bis zum 10. Lebensjahr noch bis zu 7 % beobachtet.
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5.3 Gestorte Oberkieferentwicklung

Obwohl Spaltpatienten ein normales Entwicklungspotential besitzen, sind Dysgnathien im Kiefer-
Gesichtsbereich gehauft zu beobachten. Je nach Art und Ausmal der Spalte beschrianken sich die
Entwicklungsstorungen auf den unmittelbaren Spaltbereich (Stellungsanomalien von Zahn und Kiefer) oder
nehmen dysgnathen Charakter an (Kiefer-Gesichtsfehlstellung). Begiinstigt wird das durch die mehr oder
weniger Inkonkruenz und Diskontinuitét der Kieferstimpfe sowie der Fehlfunktion daran ansetzender
Muskulatur mit postoperativen Narbenziigen.

Wachstum und Entwicklung der nicht vereinigten Oberkiefersegmente entsprechend
der pathologischen Muskelfunklionsrichtung

Umwandlung der krankhaften zentrifugalen Kraftrichlungen in normale zentripetale
durch Lippen- und Segelplastik

Der Oberkiefer ist in seiner Entwicklung kleiner und retrognather, wéhrend der Unterkiefer durch die
Zugrichtung der daran ansetzenden Muskulatur nach kaudal und ventral wéchst.

Die Behandlung erfolgt iiber mehrere Behandlungsabschnitte mit kieferorthopadischen Therapiegeriten
und gelegentlich chirurgischer Korrektur.

5.4 Sprachstorungen

Sprache kann sich nur entwickeln, wenn die Grundlagen fiir eine normale Sprachentwicklung gegeben
sind. Diese beginnt bereits ab dem 2. Sauglingsmonat mit einer lustbetonten, spielerischen Betatigung der
Sprechorgane - der ersten Lallperiode. Die drei raumlich miteinander verbundenen aber funktionell-
didaktisch unterteilten Bereiche Rachenraum, Mundraum und Nasenraum bilden hierbei das sogenannte
Ansatzrohr. Innerhalb dessen gibt es vier verschiedene Artikulationszonen - Lippen, Zéahne, harter Gaumen
und weicher Gaumen. Bereits bei Vorliegen von nur motorischen Storungen werden diese Artikulationszonen
ausgedehnt auf einen pharyngealen und laryngealen Bereich.

Wesentlich komplexer ist die Storung bei LKGS. Der gespaltene Gaumen, das funktionell insuffiziente
Gaumensegel und die gestorte Lippenfunktion lassen keinen Luftabschluf3 zwischen Nasen- und Mundhohle
zu. Auflerdem ist der dorsale Funktionsabschlufl Gaumensegel-Pharynxwand nicht moglich. Es entsteht
die typische Gaumenspaltsprache (Rhinoglossie), charakterisiert durch offenes Naseln (Rhinolalia aperta).
Die Sprachentwicklung ist verzogert und mangelhaft. Die aus dem Organdefekt einer Gaumenspalte
resultierende Funktionsstorung fiihrt in der Regel zu einer Verlagerung wesentlicher oraler Artikulations-
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Artikulationsvorgénge in eine pharyngeale (in der Abbildung Bereich 5 und 6) und laryngeale (in der Abbildung
Bereich 7) Lautersatzbildungszone. Aber auch Explosiv- und Reibelaute werden nicht korrekt gebildet.
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Ursachen flir die Sprachentwicklungsstorungen sind nach WIRTH':
: Horstorungen

exogene Faktoren (Hospitalismus)

allgemein familidre Sprachschwéche

mangelnde soziale Kontakte

iatrogene Therapiefehler und Verschleppung therapeutisch wichtiger Behandlungen

fehlende logopadische Betreuung
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6 Behandlungsziele

Das grundlegende Ziel der Behandlungen ist es, funktionell und asthetisch einwandfreie Verhaltnisse
herzustellen, die weitgehend den normalen Strukturen entsprechen, wie:

6.1

symmetrische und gut bewegliche Lippen mit unauffilliger Narbe
symmetrischer Naseneingang mit guter Luftdurchlassigkeit

ausreichend tiefes Vestibulum ohne Restperforation

normal gerundeter Alveolarbogen mit regelrechtem Uberbi3 der Frontzihne
Regelverzahnung

gut gewolbter harter Gaumen ohne Restperforation

gut beweglicher und funktionell rehabilitierter weicher Gaumen

normale Sprache

Ziel der Erstbehandlung

Das Ziel der Erstversorgung unmittelbar nach der Geburt ist die Forderung einer normalen Trinkfunktion
durch eine Trinkplatte. Dadurch wird der Raum in Nasenhohlenbereich und Mundhéohlenbereich unterteilt,
die Zunge daran gehindert, sich in den Spaltbereich einzulagern und das Wachstums der Alveolar- und
Gaumenfortsétze des Oberkiefers angeregt. Erst durch diese Maflnahmen ist eine relativ normalisierte
Nahrungsaufhahme moglich und die Stromungsverhaltnisse innerhalb der Atmung werden verbessert.

Diese Trinkplatte sollte unmittelbar nach der Geburt von einem Kieferorthopaden oder einem Spaltzentrum
angefertigt werden. Die Folgen einer zeitlichen Verzogerung wirken sich negativ auf die Rehabilitation aus.

Auf die einzelnen Fachgebiete bezogen bedeutet das:

primére Diagnostik mit addquaten Therapieschritten (in den Abschnitten 7.1.1, 7.1.2 beschrieben)
und prageburtliche Vorbereitungen (in den Abschnitten 11 und 12 beschrieben) [ Gynikologie,
Geburtshilfe, Hebammen, Padiatrie],

den chirurgischen VerschluB3 der Spalte zum gegebenen Zeitpunkt [HNO, Kieferchirurgie] bzw.
weitere operative Korrekturen (Abschnitte 7.1.3,7.1.4,9.2und 9.3),

die Uberwachung der Kiefer- und Gesichtsentwicklung [Kieferorthopédie, Kieferchirurgie]
(Abschnitte 8, 9.4und 9.5),

die Uberwachung der Sprachentwicklung [Logopidie, Pédiatrie, Kieferorthopédie] mit logopidischer
Therapie (Abschnitte 7.1.6, 7.1.7und 7.1.8),

die HNO-Uberwachung insbesondere des Gehors, der Tubenfunktion, der Funktion des
velopharyngealen Segels mit eventuell operativen Maf3nahmen [HNO, Pédiatrie] (Abschnitte 7.1.5
und 9.3.3),

die soziale Integration [Padiatrie, Logopadie, Psychologie]
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6.2 Ziel der Erstuntersuchung in Spaltzentren

Die erste Untersuchung an Spaltzentren sollte noch am ersten Lebenstag, moglichst unmittelbar nach der
Geburt erfolgen.
Neben der spaltbezogenen Diagnostik werden auxiologische und rhinologische Befunde erhoben. Im
Einzelfall wird darauffolgend entschieden, welche Behandlungsmalnahmen sofort und welche nach einigen
Tagen bis Wochen durchgefiihrt werden.
Ein Versaumnis der sofortigen Konsultation kann folgende Auswirkungen haben:

die Trinkplatte wird nicht mehr angenommen

ein Paukenhohlenerguf3 hat bereits erste Entziindungszeichen

die Zunge lagert sich permanent in die Spalte ein

die chirurgisch notwendige Intervention wird in threm operativen Ausmaf} verschlimmert

eine normale Nahrungsaufhahme ist nicht moglich

Stillen (an der Brust) wird mit groBer Wahrscheinlichkeit nicht mehr moglich

die bestehenden Schwierigkeiten rufen bei dem Baby innere Unzufriedenheit und Aggressivitét hervor

mit eventuell spateren sozialen Storungen
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7 Behandlungstermine und Behandlungsphasen

Die zeitliche Abstimmung und Koordination der einzelnen Behandlungsphasen beruht immer auf dem bewul3t
eingegangenen Kompromif3 zwischen der moglichst frithzeitigen asthetischen und funktionellen Rehabilitation
einerseits und der weitgehenden Verhinderung von wachstumschédigenden operativen Eingriffen andererseits.
Es ist daher nicht sehr verwunderlich, weshalb die Behandlungskonzepte der einzelnen Spaltzentren
manchmal stark voneinander abweichen. Werden operative Korrekturen sehr frithzeitig durchgefiihrt, ist
am ehesten mit einer normalen Funktion zu rechnen, deren Nachteile sind aber mehr oder weniger
ausgepragte Wachstumsdefizite im Oberkiefer. Werden hingegen operative Mafinahmen moglichst spat
(der Verschluf3 des harten Gaumens zum Beispiel unmittelbar vor der Einschulung) durchgefiihrt, sind die
wachstumshemmenden Einfliisse am geringsten und die Behandlungsergebnisse im kraniofazialen Bereich
am besten. Dafuir wird aber die Sprachlautbildung sehr beeintrachtigt, was bei manchen Patienten ein
Leben lang zu horen ist. Genau diese Vor- und Nachteile miissen gegeneinander abgewogen werden.

7.1  Primirbehandlung

Als Priméarbehandlung wird die gesamte erste Behandlungsphase bezeichnet. Sie beginnt unmittelbar mit
der Geburt und umfaf3t die in dem Zeitraum von der Geburt bis zur Einschulung notwendigen Behandlungen.

7.1.1  Trinkplatte

Neben der Diagnostik des Kindes und Beratung der Eltern wird die Trinkplatte angefertigt. Hierzu ist es
erforderlich, von dem Oberkiefer einen Abdruck zu nehmen, welcher im zahntechnischen Labor ausgegossen
wird. Diese Trinkplatte sollte noch am selbigen Tag der Geburt eingesetzt werden. Zeitliche und raumliche
Schwierigkeiten konnen das erschweren, so daf3 leider schnell einige Tage verstreichen konnen. Es gilt der
Grundsatz: Je eher, desto besser!

Oberkiefermodell eines Sauglings; links mit und rechts ohne Trinkplatte fertiggestellte Trinkplatte zum Einsetzen
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Die Funktion der Trinkplatte ist relativ simpel. Sie trennt den Nasenraum von der Mundhohle und verhindert
das Einlagern der Zunge im Spaltbereich. Gleichzeitig fordert sie das aufeinander Zuwachsen der
Spaltsegmente und beglinstigt die Nasenatmung.

Diese Trinkplatte, manchmal auch Abdeckplatte oder Gaumenplatte genannt, besteht aus Kunststoft. Sie
sitzt relativ locker im Mund und wird durch den Zungendruck an den Gaumen angelagert. Die Trinkplatte
wird regelmaBig kontrolliert und an Druckstellen ausgeschliffen. Auf3erdem ist es erforderlich den
Wachstumsveranderungen des Kiefer-Gaumenbereiches durch Anfertigung einer neuen Trinkplatte gerecht
zu werden. Das kann bereits nach 4 Wochen erforderlich sein.

7.1.2  Stillberatung

Grundsitzlich st es moglich, jedes Spaltkind voll zu stillen. Jedoch ist das nicht so einfach. Um Erfolg zu
haben, muf3 von der Mutter und dem betreuendem Personal wesentlich mehr Geduld und Zeit aufgebracht
werden. Eine Stillschwester oder Stillberaterin/Laktationsberaterin kann hier sehr gute und wichtige Dienste
leisten. Auf deren Hilfe sollte nicht verzichtet werden.

Im einzelnen kann versucht werden, mit und ohne Trinkplatte zu stillen. Ist der Saugreflex bzw. der
Unterdruck beim Saugen ungentigend, sollte das Saugen durch die Finger-Saug-Methode trainiert werden.
Es gilt mittlerweile als obsolet, das Spaltbaby von Anfang an mit der Flasche zu ernghren. Bei saugschwachen
Babys empfiehlt es sich, die noch nicht entleerte Brust abzupumpen und dann die Milch tiber ein
Brusternahrungsset zu fittern. Allgemein benotigen Spaltbabys wesentlich langer zum Saugen pro Mahlzeit
als andere Babys.
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Bei dem Saugtraining ist das Brusterndhrungsset und
die Milchpumpe von der Firma “Medela” zu
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Auch hier gilt ein Grundsatz: Brusternidhrung und Stillen ist die beste Erndhrung fiir das Kind und durch
nichts zu ersetzen. Eine regelrechte Stillbeziehung baut sich bei Spaltbabys nicht innerhalb weniger Stunden
auf. Das kann schon mehrere Wochen Zeit beanspruchen.Fuir die Babys ist daflir das Anlegen an der Brust
unmittelbar nach der Geburt ein unbedingtes Mul3.

Eine Gewichtsabnahme von 10 % und je nach Geburtsgewicht bis zu 15 % ist vollig normal und bei
Spaltbabys noch kein Grund, zuflittern zu miissen. Die tibertriebene Vorsicht bereits bei dem geringsten
Gewichtsverlust mit der Zufiitterung durch die Flasche zu beginnen, zerstort jeden Versuch flir eine normale
Stillbeziehung bzw. den bereits erreichten Erfolg durch die resultierende Saugverwirrung unwiderruflich.
Diesen durch Unwissenheit und falsche Sorgfaltspflicht des érztlichen und pflegenden Personals entstandenen
Schaden kann nicht wieder gutgemacht werden. Sollte eine Zuflitterung notwendig werden, sollte dies mit
dem Brusterndhrungsset bzw. durch Futterung mit dem Loffel erfolgen.

Adressen von Stillberaterinnen und stillfreundlichem Krankenhaus sind unter Punkt 15 aufgeftihrt.

7.1.3  Verschluf der Lippen- und Kieferspalte

Der Verschluf3 der Lippen- und der Kieferspalte erfolgt im allgemeinem in einem Alter von 3 - 6 Monaten.
Unter Umsténden wird in Einzelfillen gleichzeitig der Verschluf3 des vorderen Anteils des harten Gaumens
mit Vomerplastik durchgeftihrt.
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7.1.4  Verschluf des weichen und harten Gaumens

Der Verschluf3 des weichen und harten Gaumens wird entweder in einer Operation oder in zwei getrennten
Operationen durchgefiihrt. Befiirworter fiir den gleichzeitigen Verschluf3 argumentieren mit besseren
Sprachergebnissen, weil mit Einsetzen der Sprachentwicklung die anatomischen Voraussetzungen bereits
regelrecht geschaffen wurden. Die negativen Auswirkungen des gleichzeitigen Verschlusses von hartem
und weichen Gaumen auf das Oberkieferwachstum infolge der bestehenden Narbenziige sind Anlaf3 fiir
das getrennte Verfahren. Hierbei wird zuerst der weiche Gaumen und wesentlich spater der harte Gaumen
verschlossen. SCHWECKENDIECK' empfiehlt sogar die zweite Operation im Alter von 12 - 14 Jahren.
In der Regel wird im Alter zwischen 12 - 18 Monaten der weiche Gaumen und bei dem gleichzeitigen
Verfahren auch der harte Gaumen verschlossen. Als Kompromif3 zu dem Operationszeitpunkt des harten
Gaumens von SCHWECKENDIECK' wird der operative Verschluf3 des harten Gaumens vor der
Einschulung im Alter von 5 - 6 Jahren vorgenommen.

7.1.5  Hals-Nasen-Ohrendrztliche Therapie

Zur hals-nasen-ohrenéarztlichen Therapie gehoren ab dem 5. Lebensmonat die regelméBig durchzufiihrenden
Horpriifungen und Schalleitungstests, die Uberpriifung der Tubenfunktion, Beurteilung der Adenoide und
Inspektion der Gaumentonsillen. Gegebenenfalls kann es erforderlich sein, eine Parazentese oder
Paukendrainage durchzufiihren.

schematische Darstellung der Einsetzung eines Paukenrohrchensin das Trommelfell

7.1.6  Logopdidische Behandlung

Die Aufgaben fiir den Sprachheiltherapeuten sind sehr komplex, da eine meist verzogerte Sprachentwicklung
verbunden mit Horstorungen und Dyslalien vorliegen.

Die logopadische Behandlung beginnt nach abgeschlossener Gaumen- und Veloplastik spétestens im dritten
Lebensjahr und dauert in der Regel bis zum Schuleintritt.

Der Logopade beurteilt regelmafig, ob ein ausreichender velopharyngealer Abschluf3 vorhanden ist oder
ob eine funktionelle oder absolute Veluminsuffizienz vorliegt. Letztere kann durch eine sprachverbessernde
Operation (Velopharyngoplastik) bereits vor Schuleintritt behoben werden.

Die teilweise durchgefiihrte Velo-Vomer-Plastiken sind nicht mehr zu empfehlen. Der Vomer gehort
entwicklungsbedingt zur chondralen Matrix und damit zu den priméren Wachstumszentren. Durch operative
MalBnahmen am Vomer werden iatrogene Storungen an diesem Wachstumszentrum ausgelost.

An dieser Stelle sei der Vollstandigkeit halber noch angemerkt, daf3 die desmale und muskulare Matrix
zusammen die funktionelle Matrix bilden und zum sekundaren Wachstumszentren (ENLOW).
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Viele pathologische Befunde und funktionelle Storungen bei Spaltpatienten sind mit den bisherigen
Wachstums- und Entwicklungstheorien nicht zu erklaren.

7.1.7  Zahndrztliche Behandlung

Hierzu zihlen kariesprophylaktische und konservierende Behandlungsmaf3nahmen.
Im speziellen sollte von jedem konsultierenden Arzt gefragt werden:
ob der Patient regelméBig in zahnérztlicher Kontrolle ist,
wann der letzte Termin gewesen ist (es ist ratsam ofter als nur halbjahrlich eine Kontrolluntersuchung
zu vereinbaren),
ob indivudualprophylaktische Maf3nahmen durchgefiihrt werden (Zahnputztraining, Fluoridierung
USW.)
ob eine Fluorid-Therapie (Zymafluor und andere Préaparate) durchgefiihrt werden
die Empfehlungen schwanken je nach Region (Trinkwasserfluoridierung....)

als Faustregel gilt:
ALTER (JAHRE) FLUORIDKOI\LZ(I]Z’;ITRATION M TRINKV:/;;S_EER [mg/] , MINERA];V(;’SSSER etc.
1 bis 3 0.25 mg/d - B}
3 bis 6 0.5 mg/d 0.25 mg/d -
ab 7. L. 1,0 mg/d 0.5 mg/d evil 0.25 mg/d

7.1.8  Pdidiatrische Behandlung

Innerhalb der Untersuchungen U1 bis U9 sollte der Padiater den Gesundheitszustand und die Infektanfalligkeit
beurteilen.
Gegebenenfalls sollte er den Patient zum HNO-Arzt iiberweisen und darauf achten, daf3 empfohlene Schutz-
Impfungen und Immunisierungen nicht versaumt werden.
Im speziellen sollte der Kinderarzt
sich nach den Beratungs- und Behandlungsterminen an den Spaltzentren erkundigen, das Ergebnis
der Konsultationen erfragen und bei Verdacht auf versdumte Termine den Patienten anraten, sich bei
dem entsprechenden Spaltzentrum wieder vorzustellen,
Durchfiihrung, Stand und Fortgang logopédischer Behandlungen erfragen,
eine eventuell bereits notwendige zahnérztliche und kieferorthopédische Therapie mit bedenken und
erfragen,
das soziale Verhalten und die Personlichkeitsstruktur beurteilen; gegebenentfalls kann eine Spieltherapie
helfen, bestehende Kontakthemmungen abzubauen.

7.2 Sekundirbehandlung

Als Sekundarbehandlung werden alle Eingriffe und Behandlungen verstanden, welche nach vollstandigem
Verschluf3 der Spalte und der dazu notwendigen kieferorthopédischen, HNO-arztlichen und padiatrischen
Begleitbehandlung erfolgen.

Hierzu gehoren die Lippenkorrekturen, die Nasenstegkorrekturen, die Osteoplastiken, eine interzeptive
kieferorthopédische Therapie und eine dysgnath-chirurgische Therapie.
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8 Grundziige der kieferorthopidischen Therapie

Die kieferorthopadische Behandlung lauft intervallweise in 4 Abschnitten ab:

Frithbehandlung von der Geburt bis zum Milchgebil3
Behandlung im Milchgebif3

Behandlung im Wechselgebil3

Behandlung im bleibenden Gebil3

Y-

Die Behandlung Neugeborener erfolgt mittels einer Trinkplatte. Diese wird unmittelbar nach der Geburt
mit Hilfe eines Abdruckes individuell hergestellt und dem kleinen Patienten eingesetzt. Die Trinkplatte
imitiert Giber eine mechanische Trennung zwischen Nasenhohle und Mundhohle normale Verhaltnisse, so
daf3 die Nahrungsaufhahme und spéter in der ersten Lallperiode die Sprachlautbildung ermoglicht wird. Es
ist deshalb wichtig, daf3 diese Trinkplatte immer getragen, regelmaBig kontrolliert und gegebenenfalls erneuert
wird.

Nach dem VerschluB3 der Lippen wird die Pramaxilla allein durch den Muskeldruck an ihre richtige Lage
eingeordnet. Es gilt heute als obsolet, die Pramaxilla chirurgisch zu reponieren oder gar zur resizieren.

Der Verschlul3 des Gaumens sollte aus Griinden der Wachstumsbeeinflussung in zwei getrennten Operationen
erfolgen. Mit dem operativen Verschluf3 des weichen Gaumens, sind die Voraussetzungen flir dessen korrekte
Funktion und damit relativ ungehinderte Sprachentwicklung gegeben. Der harte Gaumen sollte erst
unmittelbar vor der Einschulung verschlossen werden. Bis dahin ist es weiterhin notwendig eine Abdeckplatte
zu tragen.

Erfolgt der operative Verschlu3 des harten und weichen Gaumens gleichzeitig, sind zwar die besten
Ergebnisse sprachlich zu erzielen, die verursachten Wachstumstorungen auf den Oberkiefer fiihren zu
drastischen Defiziten, welche spater durch kieferorthopadische Maf3nahmen nicht wieder aufgeholt werden
konnen. Dysgnath-operative Korrekturen im Erwachsenenalter sind meist vorprogrammiert.

Weiterhin kann es erforderlich werden, in der MilchgebiB3periode einen Kreuzbif3 oder okklusale
Zwangsfuhrungen zu korrigieren.

Die Hauptbehandlung in der WechselgebiBperiode beinhaltet die Uberwachung und Koordinierung des
Wachstums beider Kiefer, die Uberwachung des Zahnwechsels mit moglichst korrekter Einstellung der
Zahne zueinander. Die Schwierigkeiten in dieser Behandlungsphase sind die im Oberkiefer vorhandenen
Knochendefizite und -defekte, so daf3 die Zahne nicht nur schief und gedreht, sondern héaufig atopisch
durchbrechen. Eine kieferorthopadische Behandlung bei diesen Befunden ist haufig erst durch eine
Osteoplastik moglich.
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OK-Dehnplatte

Vorwiegende Behandlungsgerite sind herausnehmbare funktionskieferorthopadische Apparaturen und
eventuell Multibandapparaturen (festsitzende Spange genannt).

Eine kieferorthopéadische Behandlung im Erwachsenenalter wird bei den Spaltpatienten erforderlich, bei
denen die GebiBanomalie einen dysgnathen Charakter angenommen hat und nur operativ behoben werden
kann.



9. Grundziige der chirurgischen Therapie 25

9 Grundziige der chirurgischen Therapie

Die chirurgische Behandlung beinhaltet die Primciroperationen und die Sekunddiroperationen.

Die Primciroperationen haben die Aufgabe, chirurgisch unbehandelte Spaltbildungen im Bereich von
Lippe, Kiefer, hartem und weichem Gaumen in morphologischer, funktioneller und édsthetischer Hinsicht
moglichst optimal zu verschlie3en.

Die Sekundtdiroperationen werden erforderlich, wenn priméar durchgeftihrte chirurgische Korrekturen nicht
zu einem befriedigenden und optimalen Ergebnis gefiihrt haben.

Die ersten operativen Korrekturen werden bereits im Sauglingsalter durchgefiihrt. Heutige Pflegestandards
ermoglichen, dal3 die Mutter trotz des Eingriffes standig bei ihrem Baby sein kann. Darauf sollte niemals
verzichtet werden, denn die Mutter-Kind-Beziehung ist nicht zu ersetzen und fiir die weitere Entwicklung
des Kindes sowie dem Fortgang der Heilung wichtig.

9.1 Allgemeine Operationsvoraussetzungen

Bei der Intubationsnarkose sind Besonderheiten des Sauglingsalters zu berticksichtigen. Allgemein gilt,
daB der Saugling nach Erhalt der Grundimpfungen bei guter Gesundheit sein sollte, ein Mindestkorpergewicht
von 5000 g haben sollte, die Himoglobinkonzentration im Blut mindestens 11,5 g/dl und die Leukozytenzahl
nicht tiber 10000 / mm? sein sollte (HORCH).

9.2 Priméroperationen

9.2.1 Lippenplastik

Die Operationsmethoden sind heute sehr vielfaltig und entsprechend der Spaltanatomie differenziert. Je
nach GroBe und Ausmalf3 der Lippenspalte werden winkelformige, wellenformige, z-formige und andere
Schnittfiihrungen gewahlt. Exemplarisch sind die abgebildeten Beispiele.

Der Operationstermin fiir den Verschluf3 der Lippenspalte liegt zwischen dem 3. und 6. Lebensmonat.
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Beispiele fiir Lippenplastiken; entnommen aus dem Buch ,,Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie*, H.H.
Horch, Urban&Schwarzenberg Verlag



9. Grundziige der chirurgischen Therapie 26

9.2.2  Kieferspaltplastik
Der VerschluB3 der totalen Kieferspalte kann zusammen mit der Lippenplastik durchgefiihrt werden. Die

Uberbriickung der Spalte kann allein mit Weichgewebe oder in Verbindung mit einer Osteoplastik (nur
noch selten durchgefiihrt) erfolgen.

9.2.3  Gaumenplastik

Inwiefern es glinstiger ist den harten und weichen Gaumen gleichzeitig oder in zwei getrennten Operationen
zu verschlieBen, wurde bereits im Abschnitt 7.0 und 7.1.4 diskutiert.

In der Regel werden je nach Spaltform und Gro3e die verschiedenen Stiel-Lappenplastiken oder Briicken-
Lappenplastiken angewandt.
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Eine besondere Bedeutung kommt dem VerschluB3 des weichen Gaumens zu. Auf Grund der Gaumen-
Segelspalte besteht keine Muskelschlinge mit medianer Aponeurose. Die Funktion des Gaumensegels ist
somit gestort. Bei der Rekonstruktion besteht nun die Schwierigkeit, die einzelnen Muskelfasern in ihrem
urspriinglichen Verlauf zu rekonstruieren, quasi eine Aponeurose zu schaffen und den korrekten Ansatz
am Hamulus des Proz. pterygoideus wiederherzustellen.
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Die bis vor wenigen Jahren tibliche
Veloplastik nach WIDMAIER/
PERKO! (siehe Abbildung) mit
seitlichen Entlastungsschnitten und
Fixation an der seitlichen
Pharynxwand ist heute nicht mehr
uiblich, weil die Funktion fiir den
dorsalen Abschiuf3 nur unwesentlich
gebessert wurde. Heutige
Verfahren sind zum einen die
intravelare Veloplastik nach
KRIENS! und die
Velopharyngoplastik nach
SANVENERO/ROSSELLI'?
(siehe Abbildungen unter Punkt
9.3.3).
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Interessant ist hierbei die intravelare Veloplastik bei der die Velumhélften ohne Bildung von Briicken- und
Stiellappen, ohne Fraktur der Hamuli pterygoidei und ohne Anlegen seitlicher Entlastungsschnitte mobilisiert
werden. Die Velumstiimpfe werden durch Ablosen der rudimentiren horizontalen Sehne des M. tensor
veli palatini am Hamulus des Proz. pterygoideus von ihrer lateralen Fixierung befteit, der M. levator veli
palatini wird scharf von seiner unphysiologischen Anheftung im Bereich der Spina nasalis posterior gelost
und zur Levatorschlinge intravelar vereinigt.
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9.3 Sekundiroperationen

Diese Korrekturen betreffen den Lippenbereich, die Nase, den harten und weichen Gaumen sowie den
Ober- und Unterkiefer.

Allgemein kann gesagt werden, daf3 sie moglichst spit am Ende der Schiadelentwicklung durchzufiihren
sind, d.h. frithestens nach Beginn der Verknocherung der Schiadelbasis-Synchondrosen. Zu friithe
Operationen hemmen erheblich das Schidel-Gesichtswachstum

9.3.1  Lippenkorrekturen

Schiefe Mundwinkel, unregelmafiger Verlauf, inkompetenter Verschluf3 und andere Korrekturen konnen
an den Lippen bereits im 5. - 6. Lebensjahr durchgefiihrt werden. Dieser Zeitpunkt erscheint deshalb
sinnvoll, weil mit Eintritt in das Schulalter nicht nur eine dsthetische, sondern auch eine funktionelle
Verbesserung bei der Sprachlautbildung der labialen Sprechzone erzielt werden.

9.3.2  Nasenkorrekturen

Werden Korrekturen an der Nase sehr frithzeitig vorgenommen, sollten diese das knorplige Nasengeriist
nicht berithren. Mogliche Korrekturen betreffen vor allem den Nasensteg und konnen ebenfalls im 5. - 6.
Lebensjahr erfolgen. Eingriffe am knorpligen Nasenskelett (zur Korrektur der Lage der Nasenspitze oder
der Nasenfliigel, des Nasenseptums) sollten erst nach Abschluf3 des Nasenwachstums etwa ab dem 15.
Lebensjahr durchgefiihrt werden.

Inwieweit durch eine behinderte Nasenatmung einzelne operative Eingriffe zeitiger als empfohlen notwendig
werden, sollte an Hand von rhinometrischen Untersuchungen regelméafig beurteilt werden.

9.3.3  Sprachverbessernde Operationen

Bei Vorliegen einer velopharyngealen Insuffizienz in der pharyngealen und laryngealen Lautbildungszone
wird entweder die Velopharyngoplastik nach SANVENERO/ROSSELLI'? oder die Velopharynxadhésion
nach STELLMACH' durchgefuihrt (sieche Abbildungen). Bei der Velopharyngoplastik kann haufig eine
negative Beeinflussung der Tubenfunktion beobachtet werden, weshalb von anderen Chirurgen gern die
Velopharynxadhasion angewandt wird.

Es st aber fraglich, ob der Tubenfunktion durch die Velopharynxadhasion besser gerecht wird.
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9.4 Spitoperationen

Sind die kieferorthopéadischen BehandlungsmafBnahmen zur Abstimmung des Kieferwachstums und
Einstellung der Zdhne in eine regelrechte Okklusion mit einer einigermaf3en harmonischen Physiognomie
nicht erfolgreich gewesen und besteht demzufolge ein Kreuzbif3 (Laterognathie) oder ein Unterkiefervorbif3
(Progenie), werden weitere operative Korrekturen empfohlen. Diese bestehen in Osteotomien mit
Verlagerung der einzelnen Fragmente. Unter anderem werden Riickverlagerung der Mandibula mit
Kranialschwenkung und/oder Vorverlagerung der Maxilla in Erwagung gezogen.

Andere Spétoperationen sind bei den heutigen Rehabilitationskonzepten selten erforderlich.

-y

af

Planung einer Dysgnathie-Operation am Fernréntgenseitenbild

=

Simulation der geplanten Dysgnathie-Operation am Artikulator und Herstellung des Op-Splints
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9.5 Osteoplastik

Die Osteoplastik wird angewandt, um grof3e Spalten und die spaltnahen Segmente sicher zu tiberbriicken.
Die primdire Osteoplastik wurde bis vor wenigen Jahren im Sauglingsalter beim Verschluf3 der Lippen-
Kieferspalte durchgefiihrt. Die Erfahrung hat jedoch gezeigt, daf3 der transplantierte Knochen nur dann
einheilt, wenn er belastet wird. Sonst wird dieser Knochen vom umgebenden Gewebe resorbiert. Die
Nachuntersuchungen der priméren Osteoplastik zeigte, daf3 vielfach die Oberkieferentwicklung sogar
gehemmt wurde. Sie wird aus diesem Grund nicht mehr durchgefiihrt.

Die sekundkire Osteoplastik ist nach wie vor eine angewandte und sinnvolle Methode, um Restdefekte zu
schlieBen. AuB3erdem empfiehlt sich die sekundére Osteoplastik fiir die kieferorthopadische Einordnung
spaltnaher Zahne, zur Ausbildung eines Zahnfaches und damit belastungsfahigem Periodonts. Der
Operationszeitpunkt hierflir richtet sich nach zusatzlichen operativen Korrekturen. Meist ist es sinnvoll, die
sekundire Osteoplastik unmittelbar vor der Behandlung mit einer Multibandapparatur durchzufiihren (bei
Beginn des Durchbruches der Eckzéhne im Oberkiefer).

Tertidre Osteoplastiken sind nur bei grofleren Restdefekten erforderlich. Ziel derer ist es, bessere
anatomische Voraussetzungen fiir eine zahnérztlich-prothetische Versorgung zu schaffen.
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10 Behandlungskonzepte

Spaltformen; eventuell Ensetzen
eines Paukenrohrchens;

restspaltverschiuf3 der
Kieferspalte, prophylaktisches
Ensetzen eines Paukenrohrchens;

(weicher Gaumen), primére
Veloplastik bei totalen
Spaltformen; in der Regel
prophylaktisches Einsetzen eines

Alter Rostock Miinchen Leipzig Dresden
Priméiirbe handlung
Vorstellung im Spaltzentrum;, Vorstellung im Spaltzentrum;, Vorstellung im Spaltzentrum; Vorstellung im Spaltzentrum;,
Geburt Betundung, Diagnostik; Befundung, Diagnostik; Betundung, Diagnostik; Befundung, Diagnostik;
Herstellung der Trinkplatte Herstellung der Trinkplatte Herstellung der Trinkplatte Herstellung der Trinkplatte
Verschluf} emseitiger und
VerschiuB3 emsettiger und doppelsettiger Lippenspalten VerschiuB3 emsettiger und Verschluf3 emseitiger und
4.-6. Monat doppelseitiger Lippenspalten sowie der Kieferspalte ohne doppelseitiger Lippenspalten doppelseitiger Lippenspalten
e sowie der Kieferspalte ohne Osteoplastik und des harten sowie der Kieferspalte ohne sowie der Kieferspalte ohne
Osteoplastik Gaumens bei emnseitigen Osteoplastik Osteoplastik
Totalspalten
3..-6. Monat Kinderaudiometrie Kinderaudiometrie Kinderaudiometrie Kinderaudiometrie
9.-12. Monat VerschluB3 isolierter Velumspalte
in der Regel Verschiul des harten
und weichen Gaumens bei in der Regel primér nur Verschiu
VerschluB der Velunspalic YerschhﬂS dgs. lmﬁen und weichen | isolierten und doppelsettigen d:er Vehn‘nspalte (weicher
(weicher Gaumeny, priméire Gaumens bei isolierten und Totalspalten; seltener nur Gaumen), seltener Verschiuf3 des
12.-18. Monat Veloplastik bei totalen doppelseitigen Totalspalten; VerschluB} der Velumspalte harten und weichen Gaumens bei

isolierten und doppelseitigen
Totalspalten; primire Veloplastik
bei totalen Spaltformen; eventuell
Emsetzen emnes Paukenrohrchens;

ab 2. Lebensjahr

Paukenrohrchens;
zahnérztliche und zahnérztliche und zahnérztliche und zahnérztliche und
kieferorthopadische kieferorthopadische kieferorthopadische kieferorthopédische

Uberwachung, Vorstellung am
Spaltzentrum 1-2 x pro Jahr

Uberwachung; Vorstellung am
Spaltzentrum 1-2 x pro Jahr

Uberwachung, Vorstellung am
Spaltzentrum 1-2 x pro Jahr

Uberwachung; Vorstellung am
Spaltzentrum 1-2 x pro Jahr

ab 3. Lebensjahr

Logopidie (Sprachheiltherapie),
HNO

Logopédie (Sprachheiltherapie),
HNO

Logopidie (Sprachheiltherapie),
HNO

Logopédie (Sprachheiltherapie),
HNO

ab 5.-6. Lebensjahr

Verschluf3 der Restspalte im
harten Gaumen,
sprachverbessernde Operation
(z.B.Velopharyngoplastik ),
kieferorthopadische
Frihbehandung

sprachverbessernde Operation
(z.B.Velopharyngoplastik ).

sprachverbessernde Operation
(z.B.Velopharyngoplastik ),
kieferorthopadische
Fruhbehandung

Verschluf3 der Restspalte im
harten Gaumen,
sprachverbessernde Operation
(z.B.Velopharyngoplastik ),
kieferorthopadische
Frithbehandlung

Sekundirbehandlung

5.-7. Lebensjahr
(vor Schuleintritt)

Verschluf3 von Restperforationen;
Vestibulumplastik;
Nasenstegverlingerung; klene
Korrekturen an Lippe und
Nasenthigel

Verschluf von Restperforationen;
Vestibulumplastik;
Nasenstegverlingerung; kleine
Korrekturen an Lippe und
Nasenflugel

Verschluf3 von Restperforationen;
Vestibulumplastik:
Nasenstegverlingerung; kleine
Korrekturen an Lippe und
Nasenfhigel

Verschlufl von Restperforationen;
Vestibulumplastik;
Nasenstegverlingerung; kleine
Korrekturen an Lippe und
Nasenflugel

8.-12. Lebensjahr

Beginn der kieferorthopadischen
Hauptbehandlung; Logopadie;
HNO

sekundére Osteoplastik

Beginn der kieferorthopadischen
Hauptbehandlung; Logopidie;
HNO

Beginn der kieferorthopédischen
Hauptbehandlung; Logopédie;
HNO

ab 10. Lebensjahr

Fortfiihrung der
kieferorthopadischen Behandlung;
evil sekundire Osteoplastik

meist Beginn der
kieferorthopédischen Behandlung;
Logopéadie; HNO

Fortfiihrung der
kieferorthopadischen Behandlung;,
evtl sekundire Osteoplastik

Fortfiihrung der
kieferorthopédischen Behandlung;
evtl. sekundédre Osteoplastik

ab 15. Lebensjahr

Korrekturen der knorpligen und
knochernen Nase;
Transplantation von Stiitzgewebe

Korrekturen der knorpligen und
knochernen Nase;
Transplantation von Stiitzgewebe

Korrekturen der knorpligen und
knochernen Nase;
Transplantation von Stiitzgewebe

Korrekturen der knorpligen und
knochernen Nase;
Transplantation von Stiitzgewebe

ab 18. Lebensjahr

gréfere kombiniert chirurgisch-
dsthetische Mafinahmen;
kieferorthopadische
Dysgnathieoperationen;,
préprothetisch-chirurgische
Mafnahmen

groBere kombmiert chirurgisch-
dsthetische Malnahmen;
kieferorthopédische
Dysgnathieoperationen;,
préprothetisch-chirurgische
MafBnahmen

grofere kombmiert chirurgisch-
dsthetische Mafinahmen;
kieferorthopadische
Dysgnathieoperationen;,
préprothetisch-chirurgische
Mafnahmen

groBere kombiniert chirurgisch-
dsthetische Malinahmen;
kieferorthopédische
Dysgnathieoperationen;,
préprothetisch-chirurgische
Mafnahmen
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11 Diagnostik und Anamnese

1.  Befragung der betroffenen Eltern

Die Eltern eines Spaltbabys sollten nicht erst an den Spaltzentren, sondern bereits in der vorgeburtlichen
Diagnostik innerhalb der gyndkologischen Untersuchung iiber frithere Spaltbildungen und eventueller
Mikroformen bei ihren Geschwistern, ithren Eltern, und anderen Verwandten befragt werden.

2.  Aufnahme eines Stammbaumes
Besteht der Hinweis oder der Verdacht, dal3 innerhalb der Familie LKGS oder deren Mikroformen
vorkamen, empfiehlt es sich einen umfassenden Stammbaum zu erstellen.

3.  Abklirung von Syndromen und Sequenzen (Trisomie, Goldenhar, Franceschetti usw.)

Zu dieser Anamnese gehort ebenso die Abklarung anderer genetischer Erkrankungen. Bei Hinweis oder
Verdacht sollten die Eltern oder angehenden Eltern zwecks einer humangenetischen Beratung an eine
entsprechende Einrichtung tiberwiesen werden.

4. Humangenetische Beratung und Vorsorgeuntersuchung fiir weitere Schwangerschaften

5. Eruierung moglicher Umwelteinfliisse (Nikotin, Alkohol, Drogen, Medikamente, Strahlen
Viruserkrankungen wie Roteln usw.)

6.  Untersuchung des Patienten, Klassifikation der Spalte

Die Erstuntersuchung des Patienten mit einer LKGS muf3 unmittelbar nach der Geburt von den Geburtshelfern
(Hebamme, Padiater und Gynikologe) erfolgen. Hier gilt es festzustellen, welches Ausmalf die Spalte hat,
welche Strukturen mitbeteiligt sind und ob eventuell ein Verdacht auf ein Syndrom besteht. Entsprechend
sind die Eltern von einem Facharzt (Padiater und Gynékologe) iiber den Befund aufzukléren. Thnen sind
die weiteren therapeutischen notwendigen Schritte und deren zeitliche Durchfithrung bekannt zu geben.
AuBerdem muf3 sich umgehend mit einem Spaltzentrum bzw. einem Kieferorthopaden in Verbindung gesetzt
und ein Vorstellungstermin vereinbart werden. Innerhalb dieser Erstvorstellung werden die ersten
therapeutischen MaBBnahmen vorgenommen sowie die weiteren Therapiemal3nahmen besprochen.

Die Kontaktaufhahme und Benachrichtigung des Spaltzentrums oder Kieferorthopaden sollte demzufolge
unmittelbar nach der Geburt erfolgen. Die Griinde hierfiir wurden bereits an anderer Stelle besprochen
(Abschnitte 7.1.1, 7.1.2 und 8).

7.  Prinatale Ultraschalldiagnostik

Die moderne Ultraschalldiagnostik ist soweit vorangeschritten, daf3 viele embryonale Verdnderungen und
Storungen festgestellt werden konnen. Eine LKGS kann bet differenzierter Ultraschalluntersuchung mit
einem geeigneten Ultraschallgerit in jedem Falle diagnostiziert werden. Dieser Befund sollte mit den
angehenden Eltern besprochen werden. Auf3erdem sind basierend auf den mutmaflichen Geburtstermin
Vorbereitungen dahingehend zu treffen, daf3 der entsprechende Kieferorthopade bzw. das Spaltzentrum
davon in Kenntnis gesetzt werden, damit eine sofortige Betreuung moglich ist.
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12 Privention

Bei familidarem Vorkommen oder Verdacht auf eine LKGS sind prophylaktische Maf3nahmen sinnvoll.
An erster Stelle steht der absolute Verzicht auf GenuBBmittel wie Nikotin und Alkohol. Aber auch
Medikamente sollten nur nach strenger Indikation mit du3erster Zurtickhaltung verordnet werden (siche
Tabelle ,,Auflistung bekannter Arzneimittel im Abschnitt 2.2.2). Gleiches gilt fiir radiologische
Untersuchungen.

Nach KNAPP? und Mitarbeiter wird der Vitaminbedarfin der Schwangerschaft nicht ausreichend gedeckt.
Eine Vitaminsubstitution bei Risikoschwangerschaften ist daher giinstig. Als gesichert gilt die protektive
Wirkung von Vitamin B , B, und B,

In dem Spaltzentrum der Universitét Rostock wird eine Prophylaxe mit hohen Vitamin-B, -Gaben (300
mg/d) durchgefiihrt. Die Indikation hierfiir wird auf Flle beschrénkt in denen ein familidr gehauftes Auftreten
von LKGS vorliegt. Bei bestehendem Kinderwunsch sollte das Medikament nicht erst nach Ausbleiben
der Menstruation, sondern spatestens ab dem 5. Tag nach der moglichen Konzeption verabreicht werden.
Die Weiterbehandlung erfolgt bis zum Ende des 3. Schwangerschaftsmonates.

Andere empfehlen eine Medikation mit Vitamin-B-Komplex 400 mg/d plus 4 mg/d Folsaure ab 2 Monate
prakonzeptionem (Kinderwunsch) bis 3 Monate postkonzeptionem.

AuBerdem sollte die Gravide auf eine ausgewogene Ernahrung, viel Bewegung, frische Luft, Vermeidung
von Stre3 und psychischen Traumen achten.



13. Grad der Behinderung 35

13 Grad der Behinderung (GdB)

13.1 Allgemeines

Der Grad der Behinderung ist von der Auspriagung der Fehlbildung abhingig ist, welche exakt zu
diagnostizieren und zu dokumentieren ist.
Die Bezeichnung “Hasenscharte” oder “Wolfsrachen” sind nicht akzeptabel. Der regelméfig gebrauchte
Begrift “Spalte” ist ein statischer Begriff, “Fehlbildung” hingegen ist die Bezeichnung fiir eine pathologische
Entwicklung. Sie umfaf3t alle Ausbildungsformen, auch die verdeckten und die Mikroformen.
Die anatomischen Regionen Lippe (L), Kiefer (K), Gaumen (G), Segel (S), Nase (N) und Vomer (V)
konnen einzeln oder kombiniert in fast jeder Variation betroffen sein. Eine exakte Diagnose sollte nicht nur
die Fehlbildung einer jeden betroffenen Region benennen, sondern auch ihre raumliche Ausdehnung in den
drei Korperebenen (transversal, vertikal und sagittal) und den Grad ihrer Auspragung beschreiben (siehe
Klassifikation der LKGS / Thallwitzer Nomenklatur im Abschnitt 3.2 beschrieben).
Als Behinderung wird jeder regelwidrige korperliche, geistige und seelische Zustand angesehen, der nicht
nur voriibergehend, sondern mindestens sechs Monate zu einer Funktionsbeeintrachtigung fiihrt und einen
GdB von wenigstens 10 bedingt.
Als Grundlage einer einheitlichen Bewertung dienen die vom Bundesministerium fiir Arbeit und Sozialordnung
herausgegebenen “Anhaltspunkte fiir die drztliche Gutachtertatigkeit im sozialen Entschadigungsrecht und
nach dem Schwerbehindertengesetz 1983 (AHP)” in der Uberarbeitung von 1996.
Die in den Anhaltspunkten aufgefiihrte umfassende GdB-Tabelle berticksichtigt, nach Organsystem geordnet,
die wesentlichen Gesundheitsstorungen und Funktionsstorungen. Gesundheitsstorungen, die nicht
ausdriicklich aufgefiihrt sind, werden in Analogie zu vergleichbaren Gesundheitsstorungen beurteilt.
Die Fehlbildungen der im Bereich Lippe-Kiefer-Gaumen-Segel-Nase- Vomer betreffenden Punkte sind in
den Anhaltspunkten Kapitel 26.2, 26.3, 26.5, 26.6 und 26.7 beschrieben.
Fur besonders schwer Betroffene sieht das Schwerbehindertengesetz Nachteilsausgleiche “H” vor.
Nach dem Schwerbehindertengesetz ist derjenige als hilflos anzusehen, der infolge von Gesundheitsstorungen
fir die gewohnlichen und regelméafig wiederkehrenden Verrichtungen im Ablauf des taglichen Lebens in
erheblichem Umfang fremder Hilfe dauernd bedarf (siehe Anhaltspunkte 1983, Kap. 21, Seite 29 und
Kap. 22, Seite 31).
“Die Beurteilung bei Kindern mit LKGSNV-Fehlbildungen wird dadurch erschwert, daf3 es sich bei diesen
Fehlbildungen nicht um einzelne Behinderungen, sondern um Mehrfachbehinderungen handelt. Erschwert
wird das Verstiandnis fir die Auswirkungen der Gesichts-, Gaumen- und Nasenfehlbildungen auch dadurch,
daf3 die einzelnen Organe komplex miteinander verbunden sind, so daf3 jede Storung eines Organs eine
Beeintrachtigung der Funktion des Gesamtsystems zur Folge hat. Es muf3 also eine komplexe Fehlbildung
der im Orofazialsystem zusammengefaf3ten Organe Mundhohle-Nasenhohle-Ohren und der resultierende
Funktionsverlust beurteilt werden (KOCH).”
Das betriftt:
: Gesicht (Asthetik, Physiognomie, Mimik)

Atmung

Nahrungsaufnahme

Hor-und Sprachentwicklung
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13.2 Behinderungsgrade
Folgende Behinderungsgrade wurden festgelegt (KOCH und AHP):

1.  Dieisolierte Lippenspalte (ein- oder beidseitig) sollte bis zum Abschluf3 der Behandlung (in der
Regel ein Jahr nach der Operation) je nach Trinkstorung, Beeintrachtigung der mimischen Muskulatur und
Storung der Lautbildung mit einem GdB von 30 bis 50 % bewertet werden. Danach richtet sich der GdB
nach der verbliebenen Funktionsstorung.

2. Die Lippen-Kieferspalte sollte bis zum Abschluf3 der Erstbehandlung (in der Regel ein Jahr nach der
Operation) mit einem GdB von 60 bis 70 % bewertet werden. Bis zum Verschluf3 der Kieferspalte (im
Regelfall 8. bis 12. Lebensjahr) sollte der GdB 50 % betragen. Danach richtet sich der GdB nach der
verbliebenen Funktionsstorung.

3. Die Lippen-Kiefer-Gaumenspalte sollte bis zum Abschluf3 der Erstbehandlung (in der Regel 5./6.
Lebensjahr) unter Berticksichtigung der regelmallig damit verbundenen Horstorung (Tubenfehlfunktion)
und der Storung der Nasenatmung mit einem GdB von 100 % und dem Nachteilsausgleich “H” (erforderlich
sind vor allem zusétzliche Hilfen bei der Nahrungsaufnahme, bei der Reinigung der Mundhohle sowie bei
der Uberwachung des Spiel- und Freizeitverhaltens) bewertet werden. AnschlieBend sollte bis zum Verschluf3
der Kieferspalte (analog Punkt 2.) mit einem GdB von 50 % plus “H” verfahren werden. Danach richtet
sich der GdB nach der verbliebenen Funktionsstorung.

4. Die komplette Gaumen-Segelspalte ohne Kieferspalte sollte wegen der bis zum 5./6. Lebensjahr
vergleichbaren Auswirkungen analog Punkt 3. (also 100 % plus “H”) bewertet werden. Danach richtet
sich der GdB nach der verbliebenen Funktionsstorung.

5. Die submukose Gaumenspalte sollte bis zum Abschluf3 der Behandlung je nach Ausmal3 der
Sprachstorung mit einem GdB von 30 bis 50 % bewertet werden. Ausgepragte Horstorungen sind zusatzlich
zu berticksichtigen. Danach richtet sich der GdB nach der verbliebenen Funktionsstorung.
Erfahrungsgemal wird die submukose Gaumenspalte zu spit diagnostiziert.

13.3 Bewertung der Restbefunde, HNO-Befunde und psychosoziale Beurteilung

1. Form -und Funktionsstorung des Nasenskeletts mit Schiefnase
rein kosmetisch maximale 10 %
kosmetisch und funktionell bis 20 %

2. Nasenbeliiftungsstorungen aufgrund Muschelhyperplasie und/oder Septumdeviation
: einseitig 10 %
beidseitig 20 %

3. chronische Nasenhohlenentziindung
bis zu 40 %

4. Form-und Funktionsstorung des weichen Gaumens
narbige Verziehung, eingeschriankter Bewegungsumfang, Artikulationsstorung, velopharyngeale
Insuffizienz zwischen 30 und 50 %
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5. Form-und Funktionsstorung des harten Gaumens
Restloch, Schluckstorung, Sprechstérung zwischen 30 und 50 %

6.  Form-und Funktionsstorungen des zahntragenden Fortsatzes und der Kiefer
Restloch, Okklusionsstorungen, Veranderung der normalen Bif3lage, nichtkndcherne Ausheilung bis
40 %

7. Sprechstorungen
Nasalitét, labiale Dyslalien, Artikulationsstorungen zwischen 10 und 50 %

8. starke kosmetische Beeintrachtigungen
maximal 10 %

9. Horstdrungen
bis zu 70 %

10.  Einschrankung der psychosozialen Entwicklung
: leichte neurotische Storung bis 10 %
starkere neurotische Storung 20 bis 40 %
schwere Neurose mit erheblichen sozialen Anpassungsschwierigkeiten 50 bis 100 %

13.4 Feststellung wesentlicher Anderungen des GdB und dessen Reduzierung

Nach abgeschlossener Erstbehandlung, spatestens vor der Einschulung, ist eine Neubewertung erforderlich.
Der Grad der Behinderung richtet sich nach dem funktionellem und asthetischen Ergebnis. Haufig werden
Behinderungsgrade um 30 % festgestellt.

“Unterlassene oder ungeniigende Behandlungen in den ersten wichtigen Lebensjahren bedeuten eine
verlorene Chance flr eine gering gestorte psycho-soziale Entwicklung, die spater nur mit hohem
therapeutischen Einsatz teilweise an die Norm herangefiihrt werden kann. Sie bewirken auch, daf3 sich der
GdB nicht entsprechend vermindert (KOCH 1985).”

13.5 Wie werden Anspriiche geltend gemacht?

Bei dem zustandigen Versorgungsamt ist ein Antrag auf Anerkennung des Grades der Behinderung zu
stellen. Ein entsprechendes Formblatt kann telefonisch bei dem Versorgungsamt abgerufen werden. Dieser
Antrag sollte so friih wie moglich gestellt werden. Der Name und die Adresse des behandelnden
Kieferchirurgen, Kieferorthopidden und des betreuenden Spaltzentrums sollten angegeben werden. Diese
werden als Koordinator der notwendigen interdisziplindren Behandlungsgemeinschaft vom Versorgungsamt
in aller Regel um die Erarbeitung eines Gutachtens gebeten.

Sollte der gestellte Antrag durch einen nicht korrekten Bescheid (GdB wird niedriger angesetzt als
begutachtet) beantwortet werden, besteht die Moglichkeit Widerspruch einzulegen. Dieser Widerspruch
mul3 innerhalb von 4 Wochen erfolgen. Er kann schriftlich und formlos gestellt werden. Es ist empfehlenswert,
das mit Riickantwortschein durchzuftihren !
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14 Befunddokumentation

(laut den Vorschriften zur Dokumentation bei LKGS und Anhaltspunkten fiir die drztliche Begutachtung;
KOCH)

Aktenzeichen: Datum:
Name:

Geb.:

Wohnhatt:

Diagnose:

Diagnoseklassifikation:
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oder
LAHSAHL-Klassifikation mit Einbeziehung der Nase und des Vomers:
(von rechts nach links: lip-alveolus-hard palate-soft palate-hard palate-alveolus-lip and nose vomer)

Fehlbildungsbezogenen Anamnese:

Beruf/Arbettsstelle:

Beschwerden:
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Befund vom:

rechts

links

Nasen (N)

Schiethase

Nasenspitze

Nasensteg

Nasenlocher

Funktion der Nasenklappe
Nasenmuschelhyperplasie
Septumdeviation
Nasenatmungsbehinderung

Oberlippe (1)

Symmetrie (Hohe/Breite)
Lippen-Rot-Wei3-Grenze
Muskelfunktion

Asthetik

Mundvorhof (MITV)

Hohe
narbige Verziechung
Restloch zur Nase / NNH

Oberkiefer (OK)

knocherne Durchbauung
Weichteilverschluf3

Restloch

Restspalt

Lagebeziehung zum Unterkiefer

knovherner Gaumen (G)

geschlossen
Wolbung hoch/flach
Restloch

Restspalte

weicher Gaumen / Segel (S)

Muskelfunktion

Form

velppharyngeale Insuffizienz
Schluckstorung

Rachenring (RaRi)

Adenoide
Tonsillen

Zunge (Z2)

Lage
Funktion

Gehor (GH)

Horbahnreifungsstorung
Horminderung

Mittelohr (IMO)

Trommelfell
Schalleitung
Mittelohrentziindung

Sprache (S)

Sprechentwicklung
Artikulationsstorung
Nasalitat

Gesicht (Ges)

narbige Entstellung
mimische Mitbewegung

Zahnstatus

Aufgrund der festgestellten und oben genannten Storungen ist eine Gesamtbewertung des Grades der
Behinderungvon ............ Prozent (%) empfehlenswert.

Weiterhin wird eine (bitte ankreuzen)
O  HNO-irztliche Begutachtung
O  Psychiatrische Begutachtung
©®  Logopadische Begutachtung
O  andere:

empfohlen.
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15 Adressen, Verbinde, Kliniken und andere Ansprechpartner

BGM fuir Arbeit und Sozialordnung
Referat Offentlichkeitsarbeit

PF 500

53105 Bonn

,,ZAnhaltspunkte fir die drztliche Gutachtertatigkeit

im sozialen Entscheidungsrecht™
Kollen Druck & Verlags GmbH
Ernst-Robert-Kocius-Str. 14
53117 Bonn

Bestell-Nr.: k710

Per Fax 0228-9898222

Universitét Leipzig

Klinik fir Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie
Spaltsprechstunde

Prof. Dr. Dr. A. Hemprich

Niurnberger Str. 57

04103 Leipzig

Tel.: 0341-9721100

Universitét Leipzig

Triersches Institut-Uni-Frauenklinik
Humangenetik

Prof. Dr. Dr. U. Forster
Philipp-Rosenthal-Str. 55

04103 Leipzig

Tel.: 0341-9723800

Universitat Dresden

Medizinische Fakultat

Klinik fir Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie
Spaltsprechstunde

Prof. Dr. Eckelt

Fetscherstral3e 74

01307 Dresden

Tel.: 0351-4582718 oder 458270

Gemeinschaftspraxis fiir Mund-, Kiefer- und

Gesichtschirurgie

und Plastische Chirurgie

Dr. S. Teuber und Dr. H.A. Vogel
Konradstr. 52

04315 Leipzig

Tel.: 0341-6891140

Kieferorthopadische Praxis
Dr. Heiko Brand
Niederauerstr. 8

01662 Meif3en

Tel.: 03521-710102

Logopédische Praxis Kuscher und Rétze
Niederauer Str. 8

01662 Meif3en

Tel.: 03521-711400

Logopadische Praxis

Ina Wiezorek

Arztehaus Blasewitz-Dresden
Naumannstr. 3

01309 Dresden

Tel.: 0351-3142641

Wolfgang-Rosenthal-Gesellschaft e. V.
Selbsthilfevereinigung fiir Menschen mit Lippen-
Kiefer-Gaumen-Segelfehlbildungen

Donaustr. 6

35625 Hiittenberg

Tel.: 06403-5575

zertifiziertes “Stillfreundliches Krankenhaus™
(mit angestellten Stillschwestern !)
Universitétsfrauenklinik Leipzig

Triersches Institut

Philipp-Rosenthal-Str. 55

04103 Leipzig

Tel.: 03541-97230

Bundesverband AAK e. V.
Arbeitsgemeinschaft Allergiekrankes Kind
Hauptstr. 29

35745 Herborn

Tel.: 02772-92870

Allergie und umweltkrankes Kind e. V.
Bundesverband

Westholterstr. 142

45894 Gelsenkirchen-Buer

Tel.: 0209-30530
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Selbsthilfe e. V. Leipzig

Pro-Spalt

Vereinigung zur Forderung der Rehabilitation
LKGS-Betroffener e. V.

Bernhard-Goring-Str. 162

04277 Leipzig

Tel.: 0341-3917027

Initiativvereinigung zur Forderung und
Unterstiitzung flir Spalttrager e. V. (IFUS)

Flemmingstral3e 2
09009 Chemnitz
Postfach 948

Tel. /Fax: 0371-33333782
Regionalgruppe Dresden:

Tel.: 0351-8889137

Bund Deutscher Laktationsberaterinnen BDL

Delpweg 14

30457 Hannover

La Leche Liga Deutschland Marion Schirmer

PF 650096 LLL-Stillberaterin

81214 Munchen LoBnitzstr. 13a
01640 Coswig

Stillberaterinnen Tel.: 03523-702384

Heike Vogel Monika Vogel

LLL-Stillberaterin IBCLC-Stillberaterin

Stadtparkhohe 7 Oberstr. 22

01662 MeifB3en 01705 Freital

Tel.: 03521-400147

Tel.: 0351-6502006

Elisabeth Kurth Sybille Seifert
IBCLC-Stillberaterin LLL-Stillberaterin
Augustusweg 46 Konstabl Nr. 38
01445 Radebeul 01665 Gauernitz

Tel.: 0351-8303478

Tel.: 0351-4521384

Regina Jonach Sabine Fiedler-Gaupisch
LLL-Stillberaterin LLL-Stillberaterin
Griine Str. 10h Radeburger Str. 71
01445 Radebeul 01558 Grof3enhain

Tel.: 0351-8388835

Tel.: 03522-505095
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16 Syndrome und Sequenzen mit LKGS-Beteiligung

Syndrome und Sequenzen bei denen immer eine Form einer LKGS vorkommt
Midline-Syndrome
DiGeogre-Syndrom / velokardiofaziale Syndrom
Mikrodeletion 22Q11 (Shprintzen-Syndrom;= velokardiofaziale Syndrom ?) = CATCH 22
Pierre-Robin-Sequenz
Goldenhar-Sequenz
Apert-Syndrom
Seattle-Choston-Syndrom
Smith-Lemli-Opitz-Syndrom
Stickler-Syndrom
Kabuki-Syndrom
Franceschetti-Syndrom
Van der Woude-Syndrom
ADAM-Komplex
EEC-Syndrom
HPE (Holoprosenzephalie)
Poplit-pteryg. Syndrom
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