Lippen-Kiefer-Gaumenspalten

1. Ätiologie und Genese

· 11-15% der Gliedmaßenfehlbildungen

· während der Embryonalperiode (16.-75.Tag): Entwicklungsanomalien im Bereich der Kopfanlage und der ersten beiden Viszeralbögen

· 4.-10. Embryonalwoche: Entwicklung der Mundhöhle und des Gaumens

· prosenzephales Impulszentrum (Vorderkopforganisator): Stirnhirn mit frontaler Schädelkapsel, Nasenrücken, Oberlippenmitte, Zwischenkiefer, Septum

· rombenzephales Impulszentrum (Hinterkopforganisator): Hinterkopf, seitliches Mittelgesicht und unteres Gesichtsdrittel

· dazwischen: Überlappungen der Zentren: Zwischenkopfregion: sella turcica über Augenregion, Nasenflügel bis Philtrum

· Knochenentwicklung läuft gleichzeitig unter der Oberfläche ab

· Fehlbildungen: Differenzierungsimpulse erfolgen durch den Vorderkopf und Hinterkopforganisator, an den Übergansstellen treten besonders häufig Fehlbildungen auf

· LKG und isolierte G in der 6.Woche (36.-42.Tag: Bildung der primitiven Nase, Riechgrube->primärer Gaumen ) und 49.-58.Tag (Bildung des sekundären Gaumens) , zeitlich verschiedene Entwicklungen:

· Entwicklungsstörungen des primären Gaumens (os incisivum)

· Töndury: paarige mediale und laterale Nasenwülste, nur getrennt durch Furchen und nicht durch Spalten wachsen um die Riechplakode in die Höhe und bilden die Riechgrube, dabei verschmelzen die Epithelien, diese werden aufgelöst und durch Mesenchymzellen ersetzt (vom Boden der Riechgrube nach außen), bei Ausbleiben der Epithelmauern und damit keinem Ersatz durch Mesenchymzellen kommt es zu primären Lippen- und Lippenkieferspalten, bei nicht rechtzeitigem Ersatz der Epithelmauern durch Mesenchymzellen kommt es zu sekundären Spalten durch Einreissen des Epithels beim weiteren Gesichtswachstum- es bestehen dann später Weichteilbrücken zwischen den Stümpfen (nach Maurer: intrauteriene Heilung primärer Spalten???): Bedeutend sind die lateralen Nasenwülste!!! 

· Langmann: 5.Woche: paarige Oberkieferwülste wachsen zur Mitte, drücken die medialen Nasenwülste aneinander, die daraufhin verschmelzen und sich seitlich mit den Oberkieferwülsten verbinden, bei ungenügender Mesodermeinwanderung ->Lippen und Lippenkieferspalten, bedeutend sind die Oberkieferwülste

· Entwicklungsstörungen des sekundären Gaumens: 

· Unterste Abschnitte der Oberkieferwülste: Gaumenplatte (6.Woche), mit Verlagerung der Zunge nach kaudal in den Mundboden  (embryonale Retrogenie wandelt sich in eine Progenie) in der 7.-8. Woche , bzw. durch Abschwächung der Nackenbeuge kommt es zur Aufrichtung der Gaumenplatte und Verschmelzung (8.Wo.) von vorne nach hinten (foramen incisivum an der Kontaktstelle von primärem zu sekundärem Gaumen), nach kaudal wachsen des Nasenseptum und Verwachsen mit dem Gaumendach, bei Störungen-> Gaumenspalten, die immer nach hinten offen sind 

· Pfeiffer: 

· Differenzierung von Lippen- und Lippenkieferspalten mit und ohne Gaumenspalten in Abhängigkeit von der Breite der Kieferspalte und dem Lippenrotverlauf in primäre Spalten und sekundäre Rißspalten 

· Anordnung im Sinne einer teratologischen Reihe (Fehlbildungsablaufsreihe in Abhängigkeit vom Zeitpunkt), vom Optimum über Mikroformen, partielle Spalten und sekundäre Rißspalten bis zu primär breiten Spalten mit stärkerer Skelettdeformierung abfallend

· Embryonaler Gaumenverschluß Abhängig vom  Termin der gestörten Nasenbodenbildung, d.h. je früher eine LK-Spalte klafft, desto sicherer folgt eine Gaumenspalte, weil Septum und Gaumen nicht mehr zusammentreffen können, d.h. je früher eine Schädigung eintritt desto schwerwiegendere Folgen kann sie haben, bei ausgedehnten Fehlbildungen muß eine längere Einwirkungszeit der verursachenden Noxen gegeben sein 

· Uvula bifida: wahrscheinlich keine Mikroform der LKG, postnataler Verschluß möglich, jedoch häufig mit submukösen Spalten korreliert

· Primäre Spalten sind breiter, das Lippenrot läuft bis zur Nase durch, die sekundären haben eine geringere Spaltbreite und enden unterhalb des Naseneinganges

· Variationen in Muskelfaserverlauf oder Muskelaplasie

· Variationen im Gefäßverlauf

· Störungen des seitlichen Incisivus: Fehlstlellung des Zahnes (Rotation, TiefstandZapfenzahn, Doppeltanlagen hypoplastischer Zähne , einzelner hypoplastischer Zahn,  Aplasie

· Gehäufte Zahnüberzahlen im UK

2. Kausale Genese:

· Weitgehend ungeklärt

· Links häufiger als rechts (ungeklärt)

· Familiäre Häufung (15-30% genet.?): eventuell multifaktoriell genetisches System (additive Polygenie (mehrere Gene sind notwendig) und Exogenie)

· Fruchtschädigung (dabei spielt Dauer und Dosis der Noxe eine Rolle):

· Mangelernährung (Vit.A, Vit.E und Vit.B), Kortikosteroide (auch durch Streß oder psychische Traumen induziert), Sauerstoffmangel, Nikotinabusus, ionisierende Strahlen

· Dysplastische Faktoren: Überreifes Ei, junge Mutter, alte Mutter, Störungen der Eierstockfunktion

· Häufigkeit und Erbprognose: gesunde Eltern: 4-5% Wahrscheinlichkeit ein weiteres Spaltkind (bei bereits einem Kind mit Spalte) zu bekommen, bei zwei Spaltkindern 9% ein weiteres Spaltkind zu bekommen, ist ein Elternteil mit einer Spalte behaftet, so steigert sich die Wahrscheinlichkeit bei einem Kind mit Spalte auf 13-14 %, höchste Inzidenz bei männlichen Nachkommen weiblicher Spaltträgerinnen, allgemein: Zunahme von Spaltkindern

· Prävention: Vitamine und Sauerstoffgabe während der Schwangerschaft

· Diagnostik: 20.SSW : 80% richtige Diagnose

3. Klassifikation:

· Rom 1967 (nach Fogh-Andersen):

· Gruppe 1: Spaltformen des vorderen (primären) embryonalen Gaumens

· Lippe rechts und /oder links

· Kiefer rechts und /oder links

· Gruppe 2: Spaltformen des vorderen und hinteren (primären und sekundären) embryonalen Gaumens

· Lippe rechts und /oder links

· Kiefer rechts und / oder links

· Harter Gaumen rechts und / oder links

· Weicher Gaumen median

· Gruppe 3: Spaltformen des hinteren (sekundären) embryonalen Gaumens :

· Harter Gaumen 

· Weicher Gaumen median

· Gruppe 4:

· Mediane Spalte mit oder ohne Hypoplasie (Aplasie) der Praemaxilla

· Schräge Gesichtsspalten (oroorbital)

· Quere Gesichtsspalte (oroaurikulär)

· Spalten der Unterlippe, Nase oder andere seltene Spalten

4. Erscheinungsformen LKG:

· Lippenspalten:

· Philtrumkante: einseitig, beidseitig, vollständig, unvollständig

· Einseitig vollständig: bogenförmiges einstrahlen des Lippenrotes in die Nasenöffnung, querstehendes Nasenloch, gelegentlich Bindegewebsbrücke am Eingang des Nasenloches

· Einseitig partiell: Kerbe im Lippenrot und Lippenweiß, nach lateral abgewichener Nasenflügel

· Subkutane Lippenspalte: isolierte Spaltung der Lippenmuskulatur, Haut und Schleimhaut intakt

· Doppelseitig partiell und total: Dreiteilung der Oberlippe, 25% aller Lippenspalten 

· M:W 2:1

· Lippen-Kieferspalten:

· Ein und doppelseitige Spalten des primären Gaumens relativ selten, durchgängige Spalte bis zum Foramen incisivum, Nasenseptum zur gesunden Seite verzogen, doppelt: isolierte Praemaxilla am Nasenseptum und Vomer fixiert, links häufiger als rechts, häufiger W als M

· Lippen-Kiefer-Gaumenspalten:

· Einseitige LKG:

· 40% aller Spalten (häufigste Spaltform)

· Lippe, Kiefer, Gaumen gespalten, hypotrophie auf der kranken Seite

· Abweichung des Nasenseptum und des Vomer zur gesunden Seite

· Abhängig von der Spaltbreite ist die Deformation der Nase

· Linksseitig doppelt so häufig wie rechtsseitig

· Beidseitige LKG

· Auf beiden Seiten Fehlen des gesamten knöchernen Nasenbodens

· Isoliert stehender Zwischenkiefer (Praemaxilla), verbunden mit Nasenseptum und Vomer, meist beweglich, selten mit dem Alveolarkamm verbunden, oft nach vorne tretend

· Kaum ausgeprägter Nasensteg

· Abgeflachte Nasenspitze

· Variation der Größe der Praemaxilla in Abhängigkeit der vorhandenen Zahnanlagen

· M:W 2:1

· Isolierte Gaumenspalte:

· Mittellinie

· Doppelseitige Spaltbildung des harten und des weichen Gaumens (keine Verbindung zum Vomer)

· Einseitige Spaltbildung des harten Gaumens nur bei durchgängigen LKGs

· 60% W

· ventrale Begrenzung:spitz bei schmalen Spalten (sekundäre Spalte), breite Spalten mehr bogenförmig und rund (sekundäre Spalten)

· hypoplastischer Vomer

· Muskelfehlstellung und Dysfunktion des Gaumenbogens (m.veli palatini setzen am harten Gaumen an und sind geteilt, fehlende Schlingenbildung)

· Anatomisch veränderte Tuben ->Otitis media

· Abnorm weiter Nasopharynx

· Sonderform: submuköse Spalten: Symptomentrias: uvula bifida, V-förmige Kerbe am Hinterrand des harten Gaumens, mittelständiger muskulärer Defekt (levator veli palatini, tensor veli palatini); vielfach mit weiteren Fehlbildungen dissoziiert: maxilläre Hypoplasie, modifizierter Lippenrot,-weiß –Verlauf, Anomalien des äußeren Ohres, Hypodontie

· Velumspalten:

· Muskulatur des weichen Gaumens

· Vollständig: Hinterrand des harten Gaumens

· Unvollständig: weiter dorsal mit uvula bifida mit eventueller submuköser Spalte des harten Gaumens

· ->näselnde Sprache bei Übersehen des Defektes und Nichtbehandlung

5. seltene Gesichtsspalten:

· mediane Lippenspalten (mediane faziale Dysplasie):

· Anomalie des Vorderkopforganisators

· Defektfehlbildungen und Dysmorphien des Stirn-Nasenfortsatzes

· Defekt bei der Entwicklung des medialen Anteils der vorderen Neuralplatte : Störungen bei Bildung des Vorderhirns, mittleren fazialen Strukturen (Ethmoid, Crista galli, Nasenknochen, Vomer, Nasenseptum, Prämaxilla mit den Schneidezähnen und Lippenweichteil, vorderer Anteil des harten Gaumens bis zum foramen incisivum)

· Äußerst selten

· Einkerbung der Oberlippe bishin zur klaffenden Spalte, Ausdehnung ausnahmsweise in den Oberkiefer bis zur Nasenspitze und zum Nasenseptum

· Echte mediane Spalte: 

· Streng symmetrisch

· Lippe, Alveolarfortsatz und Zahnanlagen beiderseits der Spalte voll entwickelt

· Reine Spaltbildung in der Medianen des primären Gaumens

· Teratologische Reihe: reine Lippenspalte, mediane Lippen-Kieferspalte, doppelseitige Gaumenspalte

· Ätiologie: Stillstand der Morphogenese oder tendenzielle Überschußbildung mit Teilung der Strukturen mit tendenzieller Doppelanlagenbildung

· Unechte mediane Lippen- und Lippen-Kieferspalte:

· Kombination von Spaltbildung und Defekt

· Seitliche Spalte des primären, eventuell auch des sekundären Gaumens, Defektbildung jedoch nur erster Gaumen

· Defekt einseitig oder beidseitig des primären Gaumens

· Teratologische Reihe: asymmetrische einseitige LK oder einseitige LKG mit halbseitiger Aplasie oder Hypoplasie, symmetrische doppelseitige LK oder doppelseitige LKG mit vollständiger Aplasie des

· Genese: Defektspalte: Ausbleiben der Mesodermmassen

· Schwerste Form mit Fehlbildung von Mittelgesicht und Vorderhirn->Tod wenige Monate nach der Geburt

· Therapie: Excision des hyperplastischen Gewebes im Spaltbereich mit anschließender Vereinigung der Lippenstümpfe, Bildung eines Nasensteges aus gestieltem Schleimhaut-Knorpeltransplantat aus den beiden Nasenflügelinnenseiten, bei Aplasie des Zwischenkiefers: kieferorthopädisches Offenhalten , nach Abschluß des Wachstums: tertiäre Osteoplastik, Ersatz der Schneidezähne, bzw. Osteotomie des OK

· Schräge Gesichtsspalte:

· Lid- und Mundspalte verbindende Spalte

· Fehlbildung im Grenzbereich des Vorderkopf und Hinterkopforganisators

· Entstehung sekundär durch Zerreissung des embryonalen Gesichtes

· Lateral des Naseflügels, im Lippenrot zwischen Philtrumgrenze und Mundwinkel

· Sehr selten

· Eventuell Kombination mit Kiefer-Gaumenspalte

· Lippenkolobom (-verstümmelung), schräge Lippenspalten, Einschlußzysten, Hypoplasien, Aplasie des ductus nasolacrimalis

· Häufige Vergesellschaftung mit Ohrmuscheldysplasien, Extremitätenanomalien, Amaurose (totale Erblindung), Hydrozephalus (Wasserkopf, Erweiterung der Liquorräume) und Lippen-Kiefer-Spalten

· Therapie: frühzeitiger operativer Verschluß der Weichteile im 3.-6. Lebensmonat, gegebenenfalls Tränengangsplastik, Rekonstruktion der knöchernen Strukturen vor dem 5.Lebensjahr, Sekundäreingriffe im Bereich der Orbita, des Oberkiefer-Alveolarfortsatzes sowie Jochbein nach Abschluß des Kieferwachstums 

· Quere Gesichtsspalte

· Quere Wangenspalte

· Fehldifferenzierung des Mandibularbogens und des Oberkieferwulstes, unzureichende Wangenbildung mit relativer Verlagerung des Mundwinkels

· Häufigste Form aller seltenen Gesichtsspalten

· Einfache Mundwinkelerweiterung bis Spaltausdehnung bis zum Ohrläppchen, Kombination mit Ohrmuscheldefekt

· Isoliert als Teilsymptom beim Franceschetti- und Goldenharsyndrom 

· Therapie: operative Einengung der Mundspalte auf die normale Breite und die Bildung eines symmetrischen Mundwinkels, Ohrmuschelrekonstruktion

· Spalten der Unterlippe, Nase und andere seltene Spalten

· Mediane Unterkiefer-, Unterlippen-, Zungenspalten, Mikroformen: mittlere Lippenrot- und Zungenkerben, Kinnfurche und mediane Unterkieferzyste

· Totalspalte des Unterkiefers

· Unterkieferhälften gegeneinander beweglich

· Normale Zahnanzahl

· Am häufigsten: Unterlippenfisteln, 5-10mm tiefe, blind endende Schläuche symmetrisch paramedian im Lippenrot gelegen, sezernieren seröses Sekret 

· Therapie: operativer Verschluß von Spalten, Exzision von Unterlippenfisteln

· Spaltbildung der Nase:

· Mediane Nasenspalten (Doggennase) oder laterale Einkerbung des Nasenflügels

· Leichte, mittlere und schwere Ausbildungsgrade der Nasenspalte (schwer: vollständige Spaltung der äußeren Nase, Stirn kann mit einbezogen sein, Hypertelorismus obligat; mittel: Verbreiterung des Nasenskeletts; leicht: untere Nase, Flügel- und Dreiecksknorpel)

· Lateral: schwer: Fehlen des gesamten seitlichen knöchernen und knorpeligen Nasenskeletts unter Einbeziehung des inneren Augenwinkels

· Therapie: nach dem 12.Lebensjahr (Schädelwachstum)

· Amniogene Gesichtsspalte:

· Sekundäre Deformitäten durch Verschlucken von Amnionsträngen

· Extremitätendeformitäten, Furchen, Narben, Amputation von distalen Extremitätenabschnitten, Pseudosyndaktilien

· Therapie: frühzeitiger Schichtweiser Verschluß der Spaltbildungen im 6.-8. Lebensmonat

· Laterales Gaumenspalten-Synechie-Syndrom

· Strangförmige Synechie (Verwachsung) zwischen Mundboden und Zunge (s.Pierre-Robin-Syndrom)

· Therapie: frühzeitige Exzision der Verwachsung

6. Folgeerscheinungen

· Normales kraniofaziales Wachstum

· Uneinheitliche Vorstellungen

· Entwicklungsvorgang immer dreidimensional und ausgehend von periostbedeckte Oberfläche eines einzelnen Knochens, Suturen (Syndesmosen), Knorpelzone zwischen zwei Knochen (KG, Synchondrosen)

· Entwicklungsstörungen im Kiefer-Gesichtsbereich

· Spaltpatienten: Entwicklungsstörungen bei normalen Wachstumspotential

· Dysgnathien auf den unmittelbaren Spaltbereich beschränkt->vertikale Wachstumsstörungen der hypoplastischen Kieferstümpfe,bzw. Fehlstellungen der Kiefersegmente aufgrund des Muskelungleichgewichts-> häufiger unilateraler oder bilateraler Kreuzbiß im Eckzahngebiet und vergrößerter Molarenabstand

· Zahnfehlstand  im Spaltbereich (Drehung, Kippung, Rotation) bei normalem Überbiß

· Größenwachstum des Kiefers normal

· OK-Entwicklung

· Einseitige Totalspalte und isolierte Gaumenspalte: retrognath, teilweise kleiner dimensioniert, teilweise normal aber retroponiert

· Doppelseitige Spalte: postnatal prognath, erwachsen: orthognath

· Vertikale Wachstumshemmungen vorwiegend im posterioren, nicht dagegen anterioren Bereich

· UK-Entwicklung:

· Normal dimensioniert oder zu kurz, dann retrognath

· Vergrößerter Kieferwinkel mit einer Tendenz zur Vergrößerung der vorderen unteren Gesichtshöhe

· Ursachen: Narbenstränge?, reduziertes Geburtsgewicht?, genetischer Faktor?

· Psychische Entwicklung

· Rehabilitation notwendig: gesicht und Sprache

· Folgeerscheinung: mögliche geringere Frustrationstoleranz, mehr Autoagression, Schuldgefühle

· Sprachentwicklungsstörungen (SES)

· Palatolalie (gaumenspaltensprache) durch fehlenden Luftabschluß (Unfähigkeit den erforderlichen Luftdruck zu erzeugen)->pharyngeale und laryngeale Verlagerung der Sprache zwischen Nase und Mundhöhle-> offenes Näseln (rhinophonia aperta), bzw. Rhinopathia clausa durch Verlegung der Schallräume (Polyposis, Choanalatresie: knöcherner oder membranöser Verschluß der hinteren Nasenöffnung ein oder beidseitig, Muschelhypertrophie) 

· Sprachfehlbildung durch Kiefer und Zahnanomalien ->mechanische Dyslalie

· Sprachentwicklungsverzögerung durch:

· Hörstörungen

· Intelligenzretardation 

· Verhaltensstörungen (z.B. Autismus)

· Hirnorganische Dysfunktionen des motorischen und sensorischen Bereiches, zerebral bewegungsgestörte Kinder sind meist auch SEV

· Exogene Faktoren: Hospitalismus, Mehrsprachigkeit

· Hereditär: Hörstörungen, Stoffwechselstörungen, zerebrale Dysfunktionen

· Familiäre Sprachschwäche

· SEV /SES während der ersten beiden Lebensjahre sind irreversibel

· Therapie: (Logopädie):

· Nach Veloplastik (und Gaumenverschluß) beginnend im 3.Lebensjahr (vorher lose unter Einweisung der Eltern): Schluckmuster und Lautbildungsübungen

· Entzündliche Erkrankungen und Hörstörungen

· Chronische Nasen und Rachenkatharre (Verstopfung)

· Bronchitiden

· Aspirationspneumonien

· Akute und chronische Mittelohrentzündungen (Belüftungsstörung der Tuben und damit des Mittelohres), Schleimretention->otitis media (Chronifizierung: Narbenbildung, Cholesteatombildung: zystisches mit verhornendem Plattenepithel ausgekleidetes gutartiges Geschwulst, durch entzündlichen Prozeß induziert)->Schalleitungsschwerhörigkeitdurch Dämpfung von Hammer, Amboß und Steigbügel, des weiteren Innenohrschädigungen

· Therapie: 

· ab ersten zwei Lebenswochen: Pädaudiologie: Hörvermögen (Schädigungsgrenze 25 dB), bei Mittelohrkatharren: Paukenhöhlenpunktion und einsetzen eines Paukenröhrchens in das Trommelfell (Goldröhrchen, das eine Drainage des Mittelohres nach außen ermöglicht, keine vollständige Rehabilitation, jedoch weniger starke Schalleitungsschwerhörigkeit als bei einem Paukenerguß->Einschränkungen beim Baden und Schwimmen etc.)

· frühzeitige Adenotomie (Entfernung der hyperplastischen Rachenmandeln in Vollnarkose) ->Förderung des Velopharyngealen Verschlußmusters

· Gaumentonsillen: Nur im Notfall bei Schalleitungsstörungen durch chron. Rezidivierende Mandelentzündungen Tonsillektomie

7. Behandlungskonzept:

· Geburtshilfe, MKG, KFO, Sprachtherapie (Logopädie), HNO, Pädiatrie, Kinderzahnheilkunde, Kons, Prothetik, Kinderpsychologie, Humangenetiker....

· Früher Verschluß: Wachstumsstörungen, später Verschluß: Sprachbildungsstörungen: KOMPROMISS zwischen guter Sprachfunktion , günstigem Wachstum und normaler Gesichtsschädelentwicklung

· Primärbehandlung (chirurgisch)

· Tübinger Konzept (Prof.Reinert)

· Lippenverschluß: 4.-6. Monat

· Velumplastik: 16.Monat

· Hartgaumenverschluß: 2.-6.Lebensjahr ->ungestörtes transversales Wachstum

· Ziel: Herstellung funktionell und ästhetisch einwandfreie Verhältnisse: symmetrische und gut bewegliche Lippen mit unauffälliger Narbe, symmetrischer Naseneingang mit guter Luftdurchlässigkeit, ausreichend tiefes Vestibulum, keine Restperforationen, normal gerundeter Alveolarbogen mit Kopfbiß oder leichtem Überbiß der Frontzähne, gut gewölbter harter Gaumen

· Zahnärztliche Behandlung: verstärkte Kariesprophylaxe zur Vermeidung vorzeitiger Zahnverluste, bis zum 20.Lebensjahr meist in Behandlung in Spaltzentren, Routinebehandlungen können jedoch jederzeit vorgenommen werden   

· Operative Korrekturen:

· Korrekturen im Lippen und Naseneingangsbereich (Asymmetrien, Lippenrot-Lippenweiß-grenze, Nasenstegsverlängerung, Lippenlösung vom Alveolarfortsatz) und Verschluß von Restlöchern vor der Einschulung (5.-6-Lebensjahr): schonend um Wachstumsstörungen zu vermeiden, Korrekturen am knöchernen Nasenskelett erst mit 16 oder 17 Jahren

· Sekundärbehandlung:

· Kons und Prophylaxe

· Definitive KFO-Behandlung

· Sekundäre Kieferspaltosteoplastik mit autogener Spongiosa  (8.-12.Lebensjahr)

· Korrekturoperation an der knorpeligen und knöchernen Nase, falls erforderlich (16.Lbsj.)

· Korrekturen  am Kiefer- Gesichtsskelett (Dysghnatie-OP), ergänzende Zahnärztlich-prothetische Maßnahmen

· Spätbehandlung

· Bei keiner oder nicht abgeschlossener Behandlung: tertiäre Gaumenplastik o.ä.

8. KFO

· Gebißanomalien durch die Spaltbildung und postoperativ durch narbenzugbedingte Kieferwachstumshemmungen sowie autonome Anomalien

· Spaltbedingte Anomalien: 

· asymmetrische Schwenkung der Alveolarfortsätze mit Abweichung der Spaltstümpfe nach innen, 

· Stellungsanomalien der Zähne (Torsion, Kippung, Tiefstand) und Hypo oder Dysplasien , Wachstumshemmung im Frontzahnbereich

· Seitenbereich:Expansion

· Operationsbedingte Anomalien: Kreuzbiß, Tiefstand der spaltnahen Zähne, Pseudoprogenie (Schuld im Oberkiefer), bei flachem Gaumen: Absinken der Zunge->echte Progenie

· Autonome Anomalien: alle bekannten als Überlagerung

· Einteilung der Behandlung:

· Frühbehandlung: Geburt bis Milchgebiß

· Milchgebiß (bei Vorbehandlung meist nicht nötig)

· Wechselgebiß: Wachstumssteuerung, Korrektur von Zahnfehlstellungen

· Bleibendes Gebiß: bei schwerwiegenden dentalen Korrekturen, begleitend zu einer Dysgnathie-OP

· Präoperativ: 

· Gaumenplatte (Trinkplatte), nach der Geburt

· Passiv:

·  Gewährleistung der Saugfunktion

· Abhalten der Zunge aus dem Spalt

· Gewährleistung der Konsonanten und Vokalbildung (bis zum 9.Monat)

· Aktiv: (Hotz?)

· Korrekte Einstellung der Kieferstümpfe (bei doppelter Spalte: Dehnung des Spaltes und Einstellung der Prämaxilla), Aufrichten des Vomer und Weichteilstümpfe präoperativ durch Einschleifen, bzw. Platte mit Schraube, danach als Retentionsplatte bis zum Velumverschluß (16.Monat)

· Aufbau der Platte: Gaumenseitig: weichbleibender Kunststoff

· Behandlung nach Latham und Millard:

· Annäherung der Stümpfe

· Vornähung: Deckung des Defektes durch eine Gingivo-periostplastik->Knochenneubildung

· Nachteil: Hemmung der Kieferentwicklung

· Heute nicht mehr angewendet

· Postoperativ:

· 8. Oder 9.Lebensjahr

· meist im Milchgebiß keine Notwendigkeit (Ausnahme: uni-bilateraler Kreuzbiß, progener Zwangsbiß mit frontalem Kreuzbiß)

· alle Fehlstellungen: besonders Frontzähne im Spaltbereich, Dehnung in der Transversalen und sagittalen

· Retentionsplatten

· Eventuell Zungenverkleinerung

9. Chirurgische Behandlung:

· Primäroperationen (Herstellung von Funktion und Ästhetik), Sekundäroperationen (Korrekturoperationen, Verbesserung von Funktion und Ästhetik)

· Lippenplastik:

· Philtrum, Kupidobogen, Lippenrotrundung Varianten: KupidoschwingeV-förmig 73%, Kupidobogen U-förmig 27% ->flach, mittelgroß (55%), tief; Philtrumform: Trapez 78%, Faßform 15%, Viereckform 7%)

· ITN: 4.-6. Monat, Säugling 5-6 kg, Hg 11,5g/dl, Leukos 10000/mm³ 

· Schnittführungen : Veau, Hagedorn-Le Mesurier, Tennsion, Randall, Millard, Trauner, Pfeiffer-> gerade: physiolog.Muskelvereinigung, aber großer Zug, z-förmig: schmollefekt der Lippe

· VEAU: 

· Unvollständige oder doppelseitigen Lippen oder LKG 

· Schnitt in Länge der Philtrumkante der gesunden (bei einseitiger Spalte) Seite oder Länge des gesamten Philtrums mit Abpräparation und Erhalt des Lippenrotes einseitig, Exzision der überschüssigen Schleimhaut und des Lippenrotes unter Einnähen in die Gegenseite nach schichtweisem Verschluß der Philtrumnaht

· Geradlinige Naht, oft Lippe zu kurz->Nachoperation mit Z-Plastik 

· LE MESURIER:

· Winkelschnittführung mit Läppchenaustausch: Verzahnung von Lippenhautläppchen->Entspannung der Lippe

· Winkelförmige Narbe , aber Schmolleffekt, später jedoch Störung der Lippensymmetrie ->keine Anwendung mehr

· LE MESURIER / TRAUNER:

· Zusätzliche Bildung eines Naseneingangslappens zur Aufstellung der Kolumellabasis->Innenrotation des Nasenflügels->Nachteil: quere Narbe unterhalb des Nasensteges im Philtrum auf Höhe der Kolumellabasis

· TENNISON-RANDALL:

· Prinzip wie LM-Tr. Aber Verwendung von Dreieckslappen am lateralen Lippenstumpf statt rechtwinkligem Lappen 

· Einnähen des Dreieckslappens nach Streckung des medialen Anteils: bei partiellen Spaltformen mit kräftig ausgebildeten Lippenstümpfen: Dreiecksläppchen eventuell zu groß: Modifikation nach Randall: kleiner Austauschlappen in unmittelbarer Lippenrotnähe

· Kombination mit Z-Plastik am Naseneingang -> Verbesserung der Position des spaltseitigen Nasenflügelansatzes

· Gute Ergebnisse, störende winkelförmige Narbe 

· MILLARD: weit verbreitet, von Reinert nicht verwendet

· Dreieckslappenbildung durch bogenförmige Durchtrennung der Komlumellabasis , dann unter dem Nasensteg Quernarbe und bogenförmige Naht zurück in die Philtrumkante

· Aufstellung des Nasenflügels und günstige Vereinigung der Muskelstümpfe

· WELLENSCHNITT nach PFEIFFER:

· Streckung der Hautränder bei breiten Spalten und Raffung bei schmalen und partiellen Spalten, Neuorientierung der unphysiologisch an der Nase inserierenden Muskulatur und Wiedervereinigung der Muskelstümpfe

· Aufsteppen des lateralisierten Nasenflügelansatzes auf den Zwischenkiefer in Höhe der Spina nasalis anterior nach Herausführen der Haut aus dem Naseninneren

· Narben verlaufen entsprechend der Philtrumkante, Erhalt des Amorbogens, Ablösung der vestibulären Schleimhaut unterbleibt (keine Vornähung)

· Indikation: alle Spaltformen

· Keine Mobilisation des Nasenknorpels!!! -> leichte Fehlstellungen werden erst mit 16 korriegiert

· Gleichzeitige Verfahren der Lippenplastik mit Verschluß der Spalte des vorderen Gaumens (bis zum Os incisivum) bei totaler Spalte, einseitig oder zweiseitig

· Nach VEAU/AXHAUSEN:

· Zweischichtig->keine offene Wundfläche 

· Ziel Verbindung der Kieferstümpfe und Schluß des Spaltes des primären Gaumens und Nasenbodenbildung

· Keine Vornähung im Vestibulum zur Annäherung der Stümpfe wegen Bildung von Narbenzügen und damit Wachstumshemmung

· Zweischichtig: Mukoperiostlappen vom septum nasi und laterale Kieferspalte zur Deckung des Nasenbodens (Veau), orale Deckung aus dem Weichgewebe der Lippenstümpfe, bei breiten Spalten:vestibulärer Entlastungsschnitt

· Bei breiten Spalten:

· Deckung des vorderen Anteils des harten Gaumens mit Vomerlappen nach PICHLER

· Bei Mangel an Material: eventuell autogener Knochen

· Osteoplastik:

· 1992: 42.Kongress der Deutschen Gesellschaft für Mund-, Kiefer-, Gesichtschirurgie:

· primäre osteoplastik: Knocheneinpflanzung im Gebiß der ersten Dentition

· sekundäre Osteoplastik: Knocheneinpflanzung im Wechselgebiß

· tertiäre Osteoplastik: Knocheneinpflanzung im permanenten Gebiß

· Problem: durch Narbenzüge können Wachstumsstörungen verursacht werden

· Primäre Kieferspaltosteoplastik:

· Nachgewiesene Wachstumshemmung, trotzdem immer noch praktiziert, da durch umfangreiche Weichteilmobalisation verursacht->durch sensible Vorgehensweise lediglich Wachstumsstörung wie bei lediglichem Verschluß der Weichteile

· Sekundärer Kieferspaltosteoplastik:

· 9-11 Jahre, vor Durchbruch der Eckzähne

· Wachstum : keine Hemmung

· Stabilisierung der Knochensegmente, Verschluß von Restspalten, Verbesserung der knöchernen Unterlage für Lippe, Nasenflügel, Möglichkeit des Durchbruchs der Spaltseitigen Zähne im transplantierten Knochen

· Methodik: 

· autogene Beckenkammspongiosa

· Freilegung des Kieferspaltgebietes von intraoral

· Schnittführung gingival, Bildung eines Mukoperiostlappens

· Einbringen des Beckenkammspongiosa(kompakta)blocks->vollständige Rekonstruktion des Alveolarkammes  (alternativ: Tibia, Rippe, Kinn, Schädeldach, allogen, xenogen: Bone morphogenetic protein, Hydroxylapatitkeramik in Verbindung mit Kollagenmembranen)

· Subnasales Einbringen von Spongiosaspänen

· Bei beidseitigen Spalten: beidseitige Auffüllung des Defektes

· Vollständiger und dichter Verschluß des Operationsgebietes mit den mobilisierten vestibulären Mukoperiostläppchen (eventuell Verlängerung durch Periostschlitzung), Einsetzen von Fibrinkleber zum luft- und flüssigkeitsdichten Wundverschluß und antibiotische Abdeckung mit Breitbandantibiotikum (ein Tag prä und 5 Tage postoperativ), Ernährung über Magensonde (8Tage):wichtig: feste Gingiva auf dem Alveolarkamm, um einen regelrechten Zahndurchbruch zu gewährleisten

· Kieferorthopädischer Lückenschluß durch Mesialisierung von Zähnen, bzw. Förderung des Durchbruchs nach mesial

· Tertiäre Kieferspaltosteoplastik

· Korrektur-OP

· Stabilisierung der OK-Segmente, besserne knöcherne Unterlage für Nase, Lippe

· Gaumenplastik

· Einphasig (Verschluß von hartem und weichen Gaumen gleichzeitig) oder zweiphasig

· Totalspalten: Brückenlappenplastik nach LANGENBECK/VEAU/ERNST/AXHAUSEN, sowie Stiellappenplastik nach VEAU (Modifikation: Stiellappenplastik nach FURLOW) 

· Isolierte Velumspalte und submuköse Gaumenspalten: intravelare Velumplastik nach KRIENS oder alternativ Widmaier (harter Gaumen und hochlagernde Velumverlängerung), Velumspalten und einseitige Gaumenspalten: Pichler und Campbell-Vomerlappen

· Anatomisch-funktionelle Störung:

· Ausbleiben der Bildung einer Aponeurose

· Verkürzung des Gaumens in sagittaler Richtung und Seitwärtsverlagerung der Muskeln: Ansatz weiter vorn und seitwärts->unphysiologische Muskelverläufe

· Lösung des Muskelansatzes des m.levator palatini und Transposition der Mitte: geschlossene Muskelschlinge (intravelare Myoplastik)->Rekonstruktion der Tuben- und Velumfunktion

· Verschluß des harten Gaumens: 

· Vomerlappenplastik nach PICHLER:

· einschichtig

· Kranial gestielter großer Septum-Zwischenkiefer-Vomerlappen: Inzision: Nahtlinie zwischen Vomer- und Gaumenschleimhaut nach dorsal und am Vomerende ein Stück nach kranial, dann Rückführung des Schnittes am lateralen Kieferstumpf und gaumenwärts an der lateralen Spaltkante, Ablösung des Lappens subperichondral und subperiostal bis sein Rand über dem Spaltrand des Seitenstumpfes herübergezogen werden kann, Vernähung im Kieferspaltbereich mit dem nasalwärts gestielten Tandlappen des kleinen Stumpfes, dahinter jedoch unter Wechsel der Nahtschicht durch Untersteppen unter die nur einige Millimeter abgehobene laterale orale Gaumenschleimhaut: wichtig: Adaptaion des Vomer-und Gaumenperiosts

· Vorteile des einschichtigen Verfahrens: dicke Gewebeschicht, Heilung innerhalb von 3-4 Wochen über Granulationsbildung und sekundäre Epithelisation 

· Kombination mit jeder Lippenplastik möglich (für einphasigen Verschluß)

· Kombination mit Weichteilverschluß mit der Stiellappentechnik, Widmaiermethode und jedem anderen Verfahren

· Indikation: günstige Stellung der Kieferstümpfe, einseitige Totalspalte, vollständige Gaumenspalte, doppelseitige Totalspalte, bei Doppelseitigen Totalspalten: gestielte vestibuläre Schleimhautläppchen zur Deckung im Kieferspaltbereich

· Modifikation nach WASMUND/SCHUCHARDT zum isolierten Gaumenverschluß, wenn Lippe und Velum bereits verschlossen sind: nach Nasenbodenplastik (Vomerplastik oder Vernähung der Nasenschleimhautränder) Bildung zweier palatinal gestielten Lappen (SCHUCHARDT) oder eines auf der Defektseite gebildeten Stiellappens und auf der gesunden Seite Brückenlappen (WASMUND). 

· Gaumenplastik nach CAMPBELL

· Doppelschichtig: nasale Schicht: Nasenmuschelschleimhaut, orale Schicht: Vomerlappen->Einklappen der Nasenmuschelschicht und Vernähung am Vomer, vorher Herausklappen des Vomerlappens (kaudal gestielt, umgekehrt wie bei PICHLER), dann Vernähung dieses Lappens palatinal

· Für Osteoplastiken geeignet

· Kombination mit Lippenplastik und Velumplastik (Brückenlappen, Widmaier, Kriens) möglich 

· Verschluß des harten und weichen Gaumens:

· Brückenlappenplastik nach LANGENBECK/ERNST/VEAU/AXHAUSEN:

· zweischichtig

· Brückenlappen umschneiden (palatinal gestielt) mit paramarginaler Schnittführung und Schnitt entlang des Spaltrandes und Lösung vom Gaumen unter Schonung der Gefäße, Bildung des Nasenbodens aus Vomerschleimhaut, nasale Schicht des Velums durch zwei quere gegeneinander versetzte Einschnitte verlängern und Zick-Zackförmig vernähen (Z-plastik), Muskulatur des weichen Gaumens ohne Fraktur des hamuli pterygoidei mobilisieren, Lösen des musculus levator veli palatini von der falschen Insertion am Hinterrand des harten Gaumens lösen  und Levatorschlinge nach KRIENS bilden, dann vollständiger Verschluß der Gaumenschleimhaut

· Stiellappenplastik nach VEAU:

· Isolierte Gaumenspalten, einseitige Totalspalte

· V-förmige Schnittführung bei der Lappenbildung, medialer Schenkel des Vs ausgehend von der Spaltkommissur , spitze in Richtung des Eckzahnes gelegen, lateraler Schenkel paramarginal bis hinter den Tuber reichend, des weiteren von der Kommissur ausgehend bis in die Uvulaspitze hin zuschneiden, subperiostale Ablösung des Lappens von vorne nach hinten, Abschieben des Lappens unter Schonung des Gefäß-Nervbündels, sorgfältige Präparation des Muskels, Bildung der Levatorschlinge nach KRIENS, Schluß des nasalen Anteils, Deckung des oralen Anteils mit abwechselnd quer und längsgelegten Nähten

· Verschluß des weichen Gaumens

· Intravelare Veloplastik nach KRIENS:

· Isolierte Velumspalte oder Kombination mit anderen OP-Methoden

· Velumhälften ohne Bildung von Brücken oder Stiellappen ohne Fraktur des hamulus pterygoideus und ohne Entlastungsschnitte mobilisieren , Absetzen des musculus tensor veli palatini am hamulus und scharfe Lösung des musculus levator veli palatini von seiner unphysiologischen Insertion an der spina nasalis posterior, intravelare Vereinigung 

· Veloplastik nach WIDMAIER

· Hauptsächlich bei LKG bei vorherigem Verschluß der Lippe und des vorderen Gaumens, auch isolierte Velumspalten, bei gleichzeitigem Verschluß des harten Gaumens: Kombination mit Campbell 

· Verschluß der oralen Schicht des weichen Gaumens mit zwei an der seitlichen Pharynxwand gestielten Schleimhautlappen, die von harten Gaumen epiperiostal abgetrennt und im Sinne einer V-Y-Plastik nach dorsal verschoben werden->Verlängerung des Velums, Deckung des nasalen Anteils, Vereinigung der Muskelstümpfe zur Muskelschlinge, Verschluß des oralen Anteils

· Pierre-Robin-Syndrom:

· Gaumenspalte, Mikrogenie des Uk und Glossoptose: zur Positionierung der zurückfallenden Zunge (Erstickungsgefahr) wir die Zunge  in das Vestibulum eingenäht (Glossopexie)und der Zungengrund mit Knopf und einfacher Unterkieferumschlingung und Fixierung im Kinnbereich mit Tamponade, lösen der Naht nach Durchbruch der Milchschneidezähne

10. Sekundär- und Spätoperationen

· Sekundäroperationen: im Behandlungsplan vorgesehene „routinemäßige“ Operationen: Lippenbereich, Nase, harten und weichen Gaumen sowie OK und UK, nach Ende der Schädelentwicklung

· Spätkorrekturen: bei unzureichender Primärbehandlung beim Erwachsenen: Beseitigung von Funktionsstörungen im Bereich der Atmung, Kaufunktion

· Sekundäroperationen:

· Lippe, Nase, harten und weichen Gaumen, OK und UK

· Lippenkorrektur:

· Funktionell und ästhetische Indikation: auffallende Narbenbildung, fehlendes Lippenrot, ästhetisch ungünstige Form und Verlauf von Philtrum und Kupidobogen, mangelhafter oder fehlender Rekonstruktion des musculus orbicularis oris, eingeengtes oder abgeflachtes Vestibulum oris

· 5.-6. Lebensjahr: Techniken: Z- und VY-Plastik, Rotations und Verschiebelappen, gestielte Plastiken aus der Unterlippe, Narbenkorrekturen bei Keloidbildung

· Vestibulumplastik bei Osteoplastiken ->Vertiefung des Mundvorhofes und Steigerung der Beweglichkeit der Lippe

· Nasenkorrektur: 

· Kleinkinder: Lösung der Nasenspitze mit dem Gabellappen und gleichzeitiger Rekonstruktion des musculus orbicularis oris

· Weitere Techniken: Z-Plastik nach VAN DER MEULEN aus dem Nasenlochwinkel: bessere Narbenbildung, gleichzeitige Korrektur von Nasenflügelform und Nasensteglänge, jedoch nur begrenzte Verlängerung möglich

· Nasenstegverlängerung nach STELLMACH und KOBERG: Gabellappenplastik

· Bildung eines Gabellappens im Bereich der beidseitigen Narbenbildung, Schnittführung am vorderen Nasenrandloch auf der Innenseite des Nasenflügels nach lateral, Ablösen der Nasenrückenhaut subkutan

· Doppelnaht zwischen den Nasenflügelknorpeln zur Aufrichtung der Nasenspitze

· Erhöhung der Nasenspitze durch Freipräparieren des Zwischengewebes und Spitzenwärtsverschiebung, Vernähung der Gabelläppchen zur Verlängerung des Nasensteges, Anhebung und Einnähen in den Nasensteg

· Vernähung der Sekundärdefekte (Lappenbildungsstellen)

· Eventuell Verwendung eines Knorpeltransplantates

· Nasensplint (individuell) für 3 Monate zur Fixation des Ergebnisses, weitere Asymmmetrien (quer gestelltes Nasenloch oder hängender Nasenflügel) erst später

· 16. Lebensjahr erstmals Korrekturen am knorpeligen Nasenskelett möglich

· „Spaltnasen“-OP: Visiertechnik (? Zu kompliziert), Knorpeltransplantate, Nasenspitzen-Onlays, Knochentransplantate

· Septumkorrektur und Anhebung des Spaltseitigen Flügels

· Sprachverbessernde Operationen:

· Verschluß von Restdefekten:

· nasale Perflation (Sprechluft entweicht durch die Nase) i.d.Regel nur bei größeren Defekten

· Techniken: Gaumendefekte: Stiellappen mit Umschneidung des Loches, Schwenklappen mit palatinaler Stielung; Kieferspalte: sekundäre oder tertiäre Osteoplastik; Velumdefekte: Reoperation, bei Materialmangel: Pharynxlappen: bei Velumdefekt Verschluß vor dem 4. Lebensjahr, da keine Gaumenplatten zur Abdeckung der Defekte möglich sind

· Velopharyngealplastiken:

· Primäre Velopharyngoplastik: bei primärer Veloplastik,eher in Ausnahmefällen, da meist die Veloplastik nach Kriens durchgeführt wird

· Sedkundäre Velopharyngoplastik: als Korrekturoperation

· Methode nach SANVENERO und ROSSELLI: kranial gestielter Pharynxlappen

· Als primäre und sekundäre Plastik

· Einnähung eines Stiellappens aus der hinteren Pharynxwand in das Velum (oder Brückenlappen bei starker Vernarbung)

· Umschneidung des Restloches und Auftrennung des weichen Gaumens, Teilung der Uvula, Aufhalten durch Haltenähte

· Stielung des Lappens im Epipharynx in Höhe der Adenoide

· Einnähen des Pharynxlappens auf der Nasalen Seite des weichen Gaumens, dabei darauf achten, das der Durchgang des Nasopharynx zum Oropharynx gewährleistet ist und Vernähen des sekundären Defektes an der Pharynxwand

· Schichtweise Vernähung des Velums über dem Pharynxlappen

· Trotz Einengung keine Behinderung der Nasenatmung

· Methode nach STELLMACH (primäre Velopharyngoplastik)

· Adhäsion des Velopharynx: Prinzip: Bildung eines kranial gestielten Pharynx-Minilappens, Umklappen und Einnähen in die nasale Schicht des Velopharynx

· Verbesserung der Tubenbelüftung und damit der Sprache

· Als primäre Plastik: 4.-7. Lebensjahr, erst nach logopädischem Mißerfolg

· Prä und postoperative Diagnostik: Hochfrequenz-Videokinematographie: Aufzeichnen des Verschlußmusters mittels Röntgen

· Spätoperationen: 

· Sprachverbessernde Operationen:

· Defekte im Gaumenbereich: Nahlappenplastik mit Stielung im Vestibulum und Durchtrennung des Stiels nach 5-6 Wochen oder Zungenlappenplastik: an der Zungenspitze gestielter Lappen

· Lippenkorrekturen: komplette Reoperation der Lippe: Lippendeformierung, fehlender Rekonstruktion des musculus orbicularis oris, offener Nasenboden, Mundvorhof-Nasen-Fistel, Fehlstellung der Nasenflügel und Kolumella: Einbeziehung der alten Narbe, Lippenverlängerung durch Auftrennung der alten Narbe und Schnitt am Naseneingang, ABBE/NEUBER Plastik: Schwenklappen aus der Unterlippe, Stieldurchtrennung nach 4-6 Wochen; gestielte Lippenrotplastik : Brückenlappen aus der Unterlippe in die Oberlippe

· Nasenkorrekturen: Decollement des knorpligen und knöchernen Nasenskeletts, Aufrichtung der spaltseitigen Nasenflügelknorpel, Fixation auf der gesunden Seite durch Nähte, eventuell vy oder z Plastik zur Verlängerung der Nasenfalte nach Aufrichtung des Nasenknorpels; Naseneingangskorrekturen: Anhebung Nasenlochkorrektur nach MEYER; Nasenflügelansatz: subperiostale Knorpeltransplantate unter die Nasenflügelbasis; Nasenscheidewand; knorpelige Schiefnase: Mobilisation des Knorpels; knöcherne Nase: 

· Konturverbessernde Operationen:

· Selten durch durchgehende KFO-Behandlung

· Osteotomie Ok bei Pseudoprogenie, meist Mund-nasenperforation durch Segmentierung des Kiefers->erneute Osteoplastik

11. Narbenbildung (nach Reinertvorlesung: )

· Kriterien für ästhetisch befriedigende Narben:

· Blaß, schmal, im Hautniveau liegend

· Korrekturen bei Keloid-hypertrophen Narben:

· Keloid reicht über den Bereich der Narbe hinaus

· Scherzhaft

· Schlechte Prognose

· Radiatio, Steroide, Exzision

