State of the art

Interdisziplinares Management bel
Lippen-Kiefer-Gaumenspalten

Lippen-Kiefer-Gaumenspalten gehdren in Mitteleuropa zu den
haufigsten angeborenen Fehlbildungen. In der Schweiz gibt
es jahrlich zirka 120 Neuerkrankungen. Die suffiziente Thera-
pie ab der Geburt muss durch ein spezialisiertes interdiszipli-
nares Team an einem Behandlungszentrum mit ausreichenden
Fallzahlen durchgefiihrt werden.

Endemische Fakten/Ausléser
Lippen-Kiefer-Gaumenspalten (LKG-Spalten) gehéren mit einer
Inzidenz von 1:500 zu den hédufigsten angeborenen craniofazialen
Fehlbildungen. Es kénnen Lippe, Kiefer und Gaumen isoliert sowie
kombiniert betroffen sein, sowie auch durchgehend ein- oder beid-
seitig (Tab. 1). Die durchgehende einseitige Spalte ist am héufigsten
(links 3>1 rechts, m>w) (Abb. 1). 15% der Spalten sind beidsei-
tig. Isolierte Gaumenspalten treten bei Madchen doppelt so hiufig
auf wie bei Jungen. Nur 8% der Spaltbildungen sind mit Syndro-
men assoziiert (1).

Die Inzidenzen der LKG-Spaltbildungen differieren in den ver-
schiedenen ethnischen Gruppen. Diese Unterschiede scheinen
vorwiegend genetisch begriindet zu sein, wobei man bei der Verer-
bung von einer ,,additiven Polygenie mit Schwellenwerteffekt aus-
geht. Externe Faktoren wie Umwelteinfliisse, Noxen, Hyperthermie
(Sauna!) oder Sauerstoffmangel intrauterin scheinen als Ausloser
eine Rolle zu spielen, worauf auch eine, wenn auch unspezifische,
Korrelation von niedrigen Erythrozytenzahlen bei der Mutter und
dem Auftreten von Spalten hindeutet (2). Eine gute Versorgung mit
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Vitaminen soll zur Vermeidung von Spalten forderlich sein, zeigte
jedoch in Studien (2) im Unterschied zu Folat bei Neuralrohrde-
fekten keinen signifikanten Vorteil bei der Prophylaxe einer Spalt-
bildung.

Embryonale Genese

Die Gesichtsentwicklung beginnt in den ersten Schwanger-
schaftswochen. Im 2. Schwangerschaftsmonat verschmelzen die
drei oberen ,Gesichtswillste“ zum ,,primdren embryonalen Gau-
men®. Durch das Verschmelzen von Zwischenkiefer und den bei-
den vorderen Oberkieferwiilsten entsteht der Alveolarfortsatz der
Maxilla. Gleichzeitig senkt sich die Zungenanlage auf das Niveau
des Unterkiefers herab. Die seitlichen Gaumenwiilste richten sich
auf und verwachsen in der Mitte miteinander und nach oben mit
der Nasenscheidewand. Auf diese Weise bildet sich der ,,sekundire
embryonale Gaumen® Unterbleibt diese Vereinigung, entsteht die
Spaltbildung. Diese Wachstumsabldufe kann man mit dem Modell
eines Reissverschlusses vergleichen. Der hinter den Schneidezéh-
nen liegende Canalis incisivus trennt den primédren vom sekun-
déren embryonalen Gaumen. Dies erkldrt auch, dass es nie isolierte
Hartgaumenspalten gibt, da der Vereinigungsprozess am Foramen
incisivum startet und nach vorne und hinten lauft.

Verlauf bei einem Kind mit linksseitiger

durchgehender Lippen-Kiefer-Gaumenspalte ((- - -(S H A L)z3)

Pranataldiagnostik
Moderne 3D-Ultraschallgerite erlauben

i

a) Das Baby kurz nach der Geburt, die Kieferspaltbreite betraft 18 mm; b) Das Kind wahrend der praoperativen
Plattenbehandlung mit Nasoalveolar Molding; vor der Operation im Alter von 3 Monaten ist der Nasensteg verlan-
gert und die Kiefersegmente sind durch die Plattenbehandlung in Kontakt gebracht worden, sodass im Rahmen
des Gesamtverschlusses aller Spaltanteile in einer Operation auch der weitgehende Kieferverschluss durch Ver-
schluss der Schleimhaut erfolgen kann (vgl. Abb. 6); €) das Ergebnis 2 Wochen postoperativ nach einzeitigem
Verschluss aller Spaltanteile mit 3 Monaten; d) das selbstbewusste normal entwickelte Madchen mit 5 Jahren.

ab der 19.-20. SSW eine genaue Darstel-
lung des Gesichts. Besonders schwierig
sind die Beurteilung des Weichgaumens
und die sichere Diagnose isolierter Gau-
menspalten. Wilhelm u. Braumann (3)
beschreiben, dass es bei entsprechen-

der Einstellungstechnik gelingt, das
Gaumensegel mit Uvula (,equal sign®)
auch im 2-dimensionalen Bild darzu-

mit freundlicher Genehmigung der Eltern

stellen. Da diese Technik stark untersu-
cher- und situationsabhingig ist, kann
die wirkliche Auspragung einer Spalte
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\::5 72 Fallbeispiel fiir ein Pierre-Robin-Syndrom

a) Neugeborenes mit Pierre-Robin-Syndrom (- - Hos S35 Has - -) nach schwerer Asphyxie post-
partal (mit freundlicher Genehmigung der Eltern). Das Pierre-Robin-Syndrom zeigt wie hier
meist eine breite Spaltbildung des Gaumens bei kleinem zurtickliegenden Unterkiefer, bei
der sich das Baby intrauterin eine Zungenlage hinter dem Gaumensegel angewohnt hat, was
postpartal zu einer akuten Gefahrdung des Neugeborenen durch einen Verschluss der obe-
ren Atemwege fuhren kann. Hier muss die Zunge sofort — notfalls mit einer Fasszange/An-
schlingung — nach vorne gebracht werden. Diese Kinder profitieren erheblich von einer Gau-
menplatte mit Epiglottisfortsatz. In der Konsequenz mussen bei der Behandlung von Beginn
an neben dem fur die Erstversorgung und die Operation verantwortlichen Team aus Chirur-
gen und Kieferorthopaden, die eine Trinkplatte anpassen, Neonatologen/Kinderintensivme-
diziner, Erndhrungsspezialisten (z.B. Stillberaterin), sowie Hals-Nasen-Ohrenérzte und The-
rapeuten (z.B. Logopaden) beteiligt werden (4). Ein Neugeborenes mit Pierre-Robin-Syndrom
sollte umgehend an ein spezialisiertes Zentrum verlegt werden. Die Anpassung der Platte
erfordert endoskopische Kontrollen und eine enge Zusammenarbeit zwischen Mund-Kiefer-
Gesichtschirurgen und endoskopisch erfahrenen Kinderintensiv-Medizinern. Tracheotomie
und Glossopexien konnen dann in der Regel vermieden werden. b) 3. postpartaler Tag: Seit-
licher Aspekt mit Robin-Platte in situ. Die zurtickliegende kleine Mandibula mit der fehlposi-
tionierten Zunge wird durch die Platte und den Fortsatz nach anterior orientiert. So treten kei-
ne Asphyxien mehr auf. ¢) Pierre-Robin-Platte nach Bacher modifiziert nach Schwenzer mit
verstellbaren Elementen und blauem Epiglottis-Fortsatz zur erleichterten endoskopischen
Kontrolle. Bei Bedarf wird der Epiglottisfortsatz zur Stabilisierung komplett kunststoffarmiert.
d) Futterung mit Finger-Feeding durch eine spezialisierte Stillberaterin. Die Ernéhrungssonde
konnte nach Einweisung der Mutter am 6. postpartalen Tag bei ausreichender Trinkmenge
entfernt werden. e) Das aufgeweckte kleine Madchen mit 4,5 Jahren. Sie entwickelt sich nor-
mal, spricht fliessend zwei-sprachig und geht in den Kindergarten. Inzwischen ist sie 8-jahrig
und geht sehr erfolgreich in die 2.Klasse.

mit dem spezialisierten MKG-Chirurgen relativ sicher intrauterin

nach Schwenzer

nur vom sehr erfahrenen Spezialisten — am besten in Kooperation . :
- Timetable des aktuellen Basler All-in-One-Konzeptes
ABB. 3

eingeschitzt werden (4). Nach Stellung der Diagnose ist es Stan-

dard, die Eltern bereits zu diesem Zeitpunkt umfassend tiber die zu

erwartende Situation und die Behandlungsoptionen aufzuklaren.
Bahandung

Revidiertes Basler Konzept nach Schwenzer

[ ey —— [ —————

Anatomische und physiologische Besonderheiten/ e T s i — fpe—

postpartale Gefahren:

Bei einer durchgehenden Spalte ist der M. orbicularis oris gespal-
ten und die Nasenhaupthéhle komplett mit der Mundhohle ver-
bunden (Abb. 1a). Hierbei ist die dussere Nase, Nasenseptum bzw.
die Nasenhaupthohle in unterschiedlicher Ausprigung defor-
miert. Durch die fehlende Funktion des gespaltenen Weichgau-
mens kommt es neben Schluck- und spéter Sprechproblemen zu

einer Tubenbeliftungsstorung mit Horminderung. Konsequen-
zen der frithen Genese auf die Muskel(-)Funktionen und das

orofaziale Wachstum: Ultraschalldiagnostische Untersuchungen R s;:;|

zeigen, dass der primitive Schluckakt bereits im 4. Schwanger-

Morany by

schaftsmonat einsetzt. Diese unphysiologische Schluckfunktion | Fine kindgerechte familienadaptierte Individualbehandlung unter Bertick-
prigt wihrend der gesamten intrauterinen Phase die neuro-mus- sichtigung der wichtigen Entwicklungsabschnitte mit sehr friihem Kom-

kulédre Differenzierung der oralen, perioralen und pharyngealen
Muskulatur. Deshalb sollte ein betroffenes Kind méglichst sofort
postpartal an ein physiologischeres Saug- und Schluckmuster

plettverschluss und Begleitung der Familie bis ins 20. Lebensjahr durch
die 4 Grunddisziplinen liegen konzeptionell zugrunde. Ziel ist eine unge-
storte Entwicklung und geringer Burden of Care durch Hospitalisierungen.
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Lippen-, Kiefer- und Gaumenspalten
nach der LAHS-Klassifizierung von Koch*

ICD-10 Beschrei- LAHSHAL- | Klinisches Bild und
Schliissel | bung Code/Grup- | getaillierter LAHSHAL-Code
pen
Q35 Gaumen-
spalte
Spaltedes  |--H---- - -Has - Has - -
harten Gau- [----H-- Isolierte Hartgaumenspalten
mens --H-H-- gibt es nur als Residuum an-
derer Spaltformen oder auf-
grund einer anderen Genes
Q35.3 Spalte des |---S--- ---Sgp---
weichen
Gaumens
Q35.5 Spalte des |--HSH-- --(HSH)ss--
harten und
weichen Komplette isolierte Hart-
Gaumens Weichgaumenspalte
- —
"H1 - - Haz; Sg3 Hap - -
, Sichtbare Weichgaumenspalte
mit submukdser kompletter
Hartgaumenspalte. Die sub-
mukosen Anteile werden in
der zweiten Zahl 1 klassifiziert
Q35.6 Gaumen- Die isolierte Gaumenspalte
spalte medi- speziell die Weichgaumen-
an spalte ist immer median
Q35.7 Uvulaspalte |---S--- ---Si---
Q35.9 Gaumen-
spalte, nicht
naher be-
zeichnet
Q36 Lippenspalte
Q36.0 Lippenspal- |L----- L Lap----- L
te, beidsei- mit Hautbriicken
tig
Q36.1 Lippenspal- | < Diese Spaltform fallt unter die
te, median seltenen Gesichtsspalten, die
eine andere Systematik und
Klassifikation haben (z.B. Tes-
sier 0)
Q36.9 Lippenspal- |L------ Lop------
te, einseitig |------ L Rechtsseitige inkomplette Lip-
penspalte
""" |—33
Linksseitige komplette Lippen-
spalte

*In der ,Internationalen statistischen Klassifikation der Krankheiten und verwandter Gesundheitsproble-

me* (ICD 10) der Weltgesundheitsorganisation (WHO) werden im Kapitel XVII Angeborene Fehlbildungen,

Deformitaten und Chromosomenanomalien im Block Q35-Q37 die Lippen-, Kiefer- und Gaumenspalten

eingeteilt und hier nach der LAHS-Klassifizierung von Koch mit den kli
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nischen Bildern dargestellt.

gewohnt und die neuromuskuldren Einheiten von
orofazialer, velopharyngealer und hyoidal-laryn-
gealer Muskulatur so bald wie moglich physio-
logisch korrekt trainiert werden. Therapeutische
Ansitze hierzu werden in der myofunktionellen
orofazialen Stimulationstherapie (z.B. Castillo
Morales, K-O-S-T°® nach Codoni) (5) erarbeitet.
Ausserdem stellen sich bereits intrauterin moto-
rische Automatismen, z.B. beim Schlucken und
der Zungenbewegung und -lage ein. Diese hat
besondere Bedeutung beim Pierre-Robin-Syn-
drom (6) (Abb. 2).

Im Zweifelsfall ist Spalt-Fehlbildung eine Indi-
kation die Geburt an einem entsprechend ausge-
risteten Zentrum zu planen bzw. das Neugeborene
mit Mutter im Kindbett zu verlegen.

Bonding, Stillen und
Gaumenplattenbehandlung

Wenn irgend moglich sollte das Neugeborene
nicht von der Mutter getrennt werden und von
Beginn an eine Integration der Familie erfolgen.
Die Entbindung in einem von der Unicef zertifi-
zierten babyfreundlichen Krankenhaus ist daher
zu empfehlen. Das Vorliegen einer Gaumenspalte
bringt meist Erndhrungsprobleme mit sich, die
eine unterstiitzende Betreuung und Anleitung
der Mutter durch eine spezialisierte Stillberate-
rin erfordern. Die Erndhrung mit immunologisch
wertvoller Muttermilch ist fiir Babies mit einer
LKG-Spalte besonders wichtig. Zumeist wird Mut-
termilch abgepumpt und neben dem Anlegen an
der Brust zusitzlich mit der Flasche gefiittert.

Das leider immer noch unkritisch durchge-
fithrte Einlegen einer nasogastralen Ernahrungs-
sonde direkt nach der Geburt sollte nur Kindern
mit echten Schluckstorungen vorbehalten bleiben,
da sonst ein wesentlicher Teil der oralen Entwick-
lungsphase gestort wird.

Kurz nach der Geburt sollte bei Spaltbildun-
gen des harten Gaumens eine sog. Trinkplatte ein-
gesetzt werden, um die Nahrungsaufnahme zu
erleichtern. Bei isolierten Gaumensegelspalten ist
dies meist nicht notwendig. Die fiir die Herstel-
lung der Trinkplatte notwendige Abdrucknahme
kann bei Einsatz moderner Abformmaterialien
durch einen Versierten schnell und einfach ohne
Narkose im Sauglingsbett erfolgen. Das betroffene
Baby gewohnt sich meist innerhalb von Minuten
an die eingesetzte Kunststoffplatte.

Mit der Platte konnen mehrere funktionelle
Probleme behandelt werden. Sie schaftt eine
kiinstliche Trennung von Mund- und Nasenraum,
die das Stillen/Fiittern ermoglicht. Die Zunge
wird daran gehindert, sich in die Gaumenspalte
zu legen, nimmt stattdessen ihre normale ante-
riore Ruhelage ein und gibt normale Wachstums-
impulse an die Kiefer weiter. Die Platten werden
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bei Bedarf mit weiteren aktiven Elementen versehen, um Defi-
zite im Bereich von Nase und Alveolarfortsatz positiv zu beein-
flussen. Man spricht hier von “Nasoalveolar-Moulding” (7) (Abb.
1 ¢). Bei Fdllen mit Einengung der oberen Atemwege (z.B. Pierre-
Robin-Syndrom (Abb. 2)), helfen besonders gestaltete Gaumen-
platten mit Epiglottisfortsatz die Atemwege offenzuhalten. Auch in
diesen schweren Fallen erfolgt bei richtiger Behandlung eine Nach-
entwicklung des zu kleinen Unterkiefers rasch, sodass spéter meist
eine v6llig normale Entwicklung stattfinden kann (6).

Ganzheitliche, interdisziplinare Spaltbehandlung
Heutzutage wird eine adiquate &sthetische Spaltrehabilitation
durch Einsatz moderner chirurgischer und kieferorthopadischer
Techniken erreicht. Hierbei werden zunehmend individualisierte
Operationskonzepte herangezogen (6, 8) (Abb. 1 a-d).

Die Behandlung von Kindern mit einer LKG-Spalte erstreckt
sich tiber die gesamte Wachstumsperiode bis in das Alter von
ca. 20 Jahren und muss sich im Wechselspiel von morphologi-
schem Korperwachstum (Lippe, Kiefer, Gaumen und Nase) und
der Etablierung von ungestorten Funktionen (Sprechen, Kauen,
Atmen, Horen und Gesichtsmimik) verstehen. Trotz moderner
Behandlungsverfahren bleibt bis heute das Rehabilitationsziel
ein Kompromiss zwischen Morphologie, Funktion und Wachs-
tum. Der moglichst frithzeitigen anatomischen Rekonstruktion
als Voraussetzung einer ungestorten funktionellen Entwicklung

steht die operationsbedingte Narbenbildung entgegen, die zu
Wachstumsstorungen fithren kann.

Aufgrund der vielfiltigen externen und internen Einfluss-
faktoren auf das Behandlungsergebnis (Fehlbildung, erbliche
Wachstumsdisposition, funktionsbedingte Entwicklung, Nar-
benbildung, Zahnverluste etc.) und ihrer unterschiedlichen
Gewichtung sowie den verschiedenen Behandlungstraditionen
existieren die unterschiedlichsten Behandlungskonzepte. Das
definitive Behandlungsergebnis lasst sich erst nach Abschluss
des Wachstums absehen. Allerdings bleibt anzumerken, dass
auch die Lebenszeit von der Geburt bis zum Abschluss des
Wachstums in guter Funktion und Asthetik stattfinden sollte.
Leider ist immer noch viel zu wenig iiber die Wachstumsprin-
zipien unseres Organismus bekannt (8). International ldsst sich
beziglich der Operationszeitpunkte eine generelle Tendenz
zum fritheren Verschluss (zumeist Verschluss aller Spaltan-
teile bis spdtestens zum 2. Lebensjahr) verzeichnen. Die einzel-
nen Konzepte konnen jedoch stark voneinander abweichen. In
einer europaweiten Multicenter-Studie von 1996 bis 2000, die
die Operationskonzepte bei der einseitigen Lippen-Kiefer-Gau-
menspalte international verglich, zeigten sich bei 201 befragten
Zentren in Europa 194 verschiedene operative Konzepte bei der
gleichen Spaltform (9).

Moderne Therapiekonzepte haben die Wiederherstellung der
Funktion ins Zentrum des Behandlungserfolges gestellt. Jeder
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Mensch wichst in einem engen sozialen Kontext auf. Auch fiir
Spaltkinder ist die wechselseitige Beziehung zu ihren Eltern ent-
scheidend fiir eine normale geistige und psychosoziale Entwick-
lung. Beim friithzeitigen vollstindigen Spaltverschluss kann die
frithe Kindheit (1.-4. Lebensjahr) ungestort von weiteren Kran-
kenhausaufenthalten ablaufen, es miissen dann keine weiteren
Operationen mehr zwingend erfolgen. Damit kann das Kind ohne
die Biirde noch notwendiger Primdr-Operationen aufwachsen

und die Eltern kénnen sich unbelasteter um ihr heranwachsen-
des Kind kiitmmern.

Da das Kind mit dem Schuleintritt in die Wettbewerbssituation
in unserer Gesellschaft eintritt, sollten nach dem Primérverschluss
eventuelle spalttypische Auffilligkeiten funktioneller oder dstheti-
schere Art, die zu einer Stigmatisierung fithren konnten, bis dahin
behoben sein. Aus diesem Grund sollen zusitzliche asthetische
oder funktionelle Korrekturen im Vorschulalter (mit ca. 5 Jahren)

1[:\:i 11 Lippen-, Kiefer- und Gaumenspalten nach der LAHS-Klassifizierung von Koch (Fortsetzung)

ICD-10 Beschreibung LAHSHAL- Klinisches Bild und
Schlissel Code/Gruppen | detaillierter LAHSHAL-Code
Q37 Gaumenspalte mit Lippen-

spalte
Q37.0 Spalte des Kiefers* mit beid- |[LA---AL (LA)3z---(AL)ss

seitiger Lippenspalte Doppelseitige komplette

Lippen-Kiefer-Spalte

Q37.1 Spalte des Kiefers* miteinsei- [LA----- | ™ | [----- (A L)az

tiger Lippenspalte Linksseitige komplette Lippen-Kiefer-Spalte

----- AL

Q37.2 Spalte des weichen Gaumens |L--S--L Lso--Sx--La

mit beidseitiger Lippenspalte Doppelseitige Lippenspalte mit Hautbriicken und inkompletter

Gaumensegelspalte

Q37.3 Spalte des weichen Gaumens | L--S--- L3 - Hi3 Sa3 Hiz - -

mit einseitiger Lippenspalte Rechtsseitige Lippenspalte mit inkompletter Hart-Weichgaumen-

---S--L spalte

Q37.4 Spalte des harten und des LAHSHAL (LAHSHAL)s;

weichen Gaumens mit beidsei- Doppelseitige durchgehende

tiger Lippenspalte Lippen-Kiefer-Gaumenspalte
Q37.5 Spalte des harten und des LAHS--- —---(SHADss

weichen Gaumens mit einseiti- Linksseitige komplette Lippen-Kiefer-Gaumenspalte

ger Lippenspalte ---SHAL
Q37.8 Gaumenspalte, nicht naher

bezeichnet, mit beidseitiger

Lippenspalte
* An dieser Stelle wurde eine hartnackiger Ungenauigkeit im ICD-10-Code, bei dem Alveolarfortsatz und Hartgaumen nicht differenziert wurden, berichtigt.
Anmerkung zum L A H S H A L-Code:
Die Buchstaben bezeichnen bei der Angabe der Gruppen den betroffenen anatomischen Teil:
e | = Lippenspalte
¢ A = Kieferspalte (Alveolus)
e H = Hartgaumenspalte
e S = Segelspalte
e sowie in der Reihenfolge der Buchstaben von rechts nach links die Seiten.
Bei der detaillierten Beschreibung der Spalte werden die Auspragungen fir den betroffenen anatomischen Teil von 1-3 fir Mikroform (1), partiell (2)
und funktionell komplett (3), mit der zweiten Ziffer wird bei volliger (1) oder teilweiser (2) subkutaner oder submukoser Auspragung 1-3 angegeben.
Grad 3 bedeutet komplett offen.
Die Fehlbildung von Nase und Vomer kann und sollte unter wissenschaftlichen und klinisch logopadischen Gesichtspunkten auch klassifiziert werden,
wobei hier zur besseren Ubersicht darauf verzichtet wurde
(s. auch: Koch H et al 1995: Cleft malformation of lip, alveolus, hard and soft palate, and nose (LAHSN) —
a critical view of the terminology, the diagnosis and gradation as a basis for documentation and therapy. British Journal of oral & maxillofacial surgery 33, 51-58).

info@gynakologie _01 _2014

25



durchgefiihrt werden. Jeder Fall muss immer individuell beurteilt
werden. Nach unseren Erfahrungen hat es sich bewihrt, jede chir-
urgische Massnahme, auch die Priméiroperationen mit 3 Monaten,
durch (spielerische) Funktionstherapie zu flankieren (5) (Abb. 3).
In einer retrospektiven Studie an der Mayo-Klinik in Rochester/
Minnesota wurde festgestellt, dass bei ansonsten gesunden Kindern
ohne chronische Erkrankungen, die sich im Alter von 1-4 Lebens-
jahren operativen Eingriffen unterziehen mussten, hochsignifikant
gehduft Lernstorungen auftraten. Dies wird so interpretiert, dass die
Hospitalisation und der schmerzhafte operative Eingriff in diesem
fiir die Charakterpragung wichtigen Lebensabschnitt das Kind in
seiner psychosozialen Entwicklung nachhaltig schidigen (10).

Das Interdisziplindre Spaltzentrum

mit Spaltsprechstunde

Die moglichen Auswirkungen einer Spaltfehlbildung fallen in die
Zustandigkeitsbereiche verschiedener medizinischer und péda-
gogischer Spezialisten. Kein Fachgebiet allein besitzt die notwen-
dige Kompetenz, um alle Auswirkungen der Spalterkrankung auf
die Funktionskreise Gesichtsésthetik, Atmung, Sprechen, Hoéren,
Schlucken und Zahnapparat zu beherrschen. Moderne Spaltteams
bestehen daher im Kernteam aus den vier hauptsichlichen Fach-
disziplinen: Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie, Kieferorthopadie,
Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde/Phoniatrie/Pddaudiologie und den
Sprechtherapieberufen (Logopade, Sprachheilpddagogik, Klinische
Linguistik). Unterstiitzt wird das Team durch Stillberatung, Padiat-
rie, Kinderanasthesie, Neonatologie und weitere.

Dieses hochspezialisierte interdisziplinare Team hat iiberregio-
nale Zentrumsfunktion mit entsprechender klinischer Forschung.
Das bedeutet eine geniigende Anzahl von Patienten, um {iber aus-
reichende Erfahrung verfiigen zu kénnen. Das Zentrum muss dabei
gegeniiber den anderen heimatnahen hausarztlichen Mitbehand-
lern eine beratende Funktion erfiillen, denn bestimmte Behand-
lungsabschnitte, wie die logopéddische, kieferorthopédische oder

HNO-érztliche Therapie, sollten heimatnah erfolgen, da hier hiu-
fige Behandlungstermine mit grosserem Zeitaufwand notwendig
sein konnen. Die chirurgische Therapie in der Hand eines Spezia-
listen verbleibt am Zentrum.
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(EUROCAT: European registration of congenital abnormalities and twins)

Lippen-Kiefer-Gaumenspalten gehdren in Mitteleuropa mit einer
Inzidenz von zirka 1:500 Geburten auf der Basis einer additiven Poly-
genie mit Schwellenwerteffekt und dusseren Faktoren zu den haufigs-
ten angeborenen Fehlbildungen (ca. 120 Neuerkrankungen/Jahr in
der gesamten Schweiz)

Nur ca. 8% der LKG-Spalten sind mit einem Syndrom assoziiert
Eine intrauterine Diagnostik ist ca. ab der 19. SSW moglich

Die isolierte LKG-Spalte ist keine Indikation tGber einen Schwanger-
schaftsabbruch nachzudenken — die umgehende ausfuhrliche Beratung
der werdenden Eltern durch ein spezialisiertes Behandlungsteam mit
Einleitung der entsprechenden Vorbereitungen ist besonders hilfreich

Die suffiziente Therapie ab der Geburt ist nur durch ein spezialisiertes
interdisziplindres Team an einem Behandlungszentrum mit ausrei-
chenden Fallzahlen gewéhrleistet

Es gibt international eine Fulle unterschiedlichster Behandlungskon-
zepte fur dieses Krankheitsbild mit einer Tendenz zur operativen
Korrektur im ersten Lebensjahr, sodass die frihzeitige umfassende
Information der Eltern mit zur Verfligung stellen der entsprechenden
Beratungsstellen auch in der Verantwortung des behandelnden
Gynékologen liegt

Les fentes labio-palatines sont parmi les malformations congénitales
les plus fréquentes en Europe centrale (environ 120 nouveaux cas par
an en Suisse). Lincidence est d’environ 1:500 naissances. L'étiologie
dépend a la fois de facteurs génétiques et de facteurs environnemen-
taux

Seul environ 8% des fentes sont liés a un syndrome

Un diagnostic intra-utérin est possible, par ultrason, a partir d’environ
19 semaines de grossesse, surtout en 3D

Une fente labio-palatine isolée n'est pas une indication pour I'interrup-
tion de grossesse. Par contre, un conseil immédiat aux futurs parents
par un team spécialisé en la matiere est hautement recommandable.
Il permet de préparer et d’expliquer des thérapies déja avant la nais-
sance

Une thérapie adéquate des la naissance peut étre offerte seulement
par un team interdisciplinaire spécialisé dans un centre spécifique,
avec un case-load suffisant

Au niveau international, on connait une multitude de concepts théra-
peutiques. La tendance va nettement vers une prise en charge chirur-
gicale dans la premiere année de vie. Ainsi, le counseling précoce
avec I'information globale aux parents et I'établissement des contacts
avec les équipes thérapeutiques disponibles est aussi du ressort et de
la responsabilité du gynécologue traitant
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