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Pranatale Diagnose von
Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten
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B islang wird erst ein kleiner Teil der LKG-Spalten vorgeburtlich diag-
nostiziert. Dabei hat die moderne 3D-Sonografie die Moéglichkeiten
fur die pranatale Diagnostik von Lippen-Kiefer-Gaumenspalten in den
letzten Jahren weiter verbessert. Sie hilft den Eltern, sich auf die Krank-
heit und ihre Behandlung einzustellen und erméglicht eine Optimierung

des perinatalen Managements.

Ultraschall in der
Schwangerschaft

In Deutschland sind drei Ultraschalluntersu-
chungen in der Schwangerschaft etabliert.
Wahrend bei der ersten Ultraschalluntersu-
chungin der 9.-12. Schwangerschaftswoche
(SSW) intrauteriner Sitz, Gestationsalter und
Intaktheit der Schwangerschaft Uberprift
und ggf. Mehrlinge erkannt werden, kénnen
bei der 2. und 3. Untersuchung in der ca.
20. und 30. SSW neben Wachstumssto-
rungen, Nabelschnur-, Fruchtwasser- und
Plazentaanomalien auch Fehlbildungen
erkannt werden.

Die Darstellung des fetalen Gesichts ist
in Sagittal-, Koronar- und Axialschnitten
maoglich. Die groBte Bedeutung kommt der
Darstellung des fetalen Profils im medianen
Sagittalschnitt und dem Koronarschnitt zur
Darstellung von Augen, Mund und Nase zu.
Auch dynamische Abldufe wie Augenbe-
wegungen, Lido6ffnung, Mundéffnung und
Schluckbewegungen sind sichtbar (Mielke
et al.,, 1997). Neben Spaltbildungen und
Profilauffalligkeiten kénnen auch Augen-
und Ohrfehlbildungen pranatal diagnosti-
ziert werden. In den letzten Jahren hat die
3D-Sonographie mit der Maglichkeit der
Darstellung in drei Ebenen und Oberfla-
chenansichten die Visualisierung des fetalen
Gesichts weiter verbessert.
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Pranatale Erkennung

von Fehlbildungen

Ungeféhr 0,5-1 von 1000 Neugeborenen
werden mit einer Lippen-Kiefer-Gaumen-
Spalte (LKG-Spalte) geboren (Loffredo et al.,
2001; Itikala et al., 2001). Die Spaltbildung
kann isoliert oder kombiniert mit anderen
Fehlbildungen, Syndromen oder Chromo-
somenstorungen auftreten. Assoziierte
Fehlbildungen betreffen insbesondere das
zentrale Nervensystem und das Skelett,
gefolgt von urogenitalen und kardiovas-
kularen Malformationen (Stoll et al., 2000).
Die geringste Rate an assoziierten Fehlbil-
dungen wird fir die isolierte Lippenspalte
angegeben.

Derzeit wird nur ein kleiner Teil der LKG-
Spalten vorgeburtlich diagnostiziert. In

Abb 1: Profil im Sagittalschnitt
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einer kirzlich publizierten européischen
Multicenterstudie wurden 27 % aller bzw.
18 % der isolierten LKG-Spalten préanatal
erkannt. Das mittlere Gestationsalter bei
Diagnose isolierter LKG-Spalten betrug
25,5 SSW (Clementi et al., 2000). 13 % der
Schwangerschaften, bei denen eine Spalt-
bildung diagnostiziert worden war, wurden
unterbrochen, in 97 % von diesen war die
Spaltbildung mit weiteren Fehlbildungen,
Syndromen oder Chromosomenaberratio-
nen assoziiert.

Die pranatale Erkennung angeborener
Fehlbildungen ermdglicht in einem Teil der
Falle neben der vorgeburtlichen interdiszi-

Abb 2: Nase und Mund im Koronarschnitt
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Abb. 3: Gesicht mit Armen, 3D-Darstellung

Bild 5: Nase und Mund im Koronarschnitt (Aufsicht),
2D-Darstellung: schmale linksseitige LKG-Spalte

Bild 7: Nase und Mund im Koronarschnitt (Aufsicht),
2D-Darstellung: bilaterale LKG-Spalte (18. SSW)

plindren Beratung der Eltern Gber Krankheit
und Behandlungskonzepte auch eine Opti-
mierung des perinatalen Managements. So
kénnen beispielsweise fur Neuralrohrdefek-
te und ductusabhéngige Herzfehler bessere
Behandlungsergebnisse nach pranataler
Diagnose durch eine Optimierung bezuglich
Entbindungsort, -zeitpunkt und -modus
sowie unverzlgliche Einleitung therapeu-
tischer MaBnahmen nachgewiesen werden.
Die pranatale Diagnose von Lippen-Kiefer-
Gaumen-Spalten hilft betroffenen Eltern,
sich auf die Krankheit und die Behandlung
einzustellen (Matthews et al., 1998). Be-
troffene Eltern empfinden das Zeigen von
praoperativen Bildern und Bildern nach

Bild 4: Nase und Mund (Aufsicht), 3D-Darstellung

Bild 6: Nase und Mund im Koronarschnitt (Aufsicht),
2D-Darstellung: breite linksseitige LKG-Spalte

Bild 8: Bilaterale LKG-Spalte, 3D-Darstellung

der Behandlung als hilfreich im Rahmen
der pranatalen Beratung (Matthews et
al., 1998). Die Entbindung im Perinatal-
zentrum in geplanter Kooperation mit der
Neugeborenenmedizin kann bei gesichts-
fehlbildungsbedingten Atemproblemen
lebensrettend sein (Hafner et al., 1997).

Fetalchirurgie

Bei schwerwiegenden Fehlbildungen wie
Zwerchfellhernie und Neuralrohrdefekten
kann eine vorgeburtliche Operation unter
Umstanden bessere Behandlungsergeb-
nisse erzielen. Das narbenfreie Verheilen
fetaler Wunden lasst die vorgeburtliche
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Operation von LKG-Spalten interessant
erscheinen. Dennoch ist die Fetalchirurgie
von LKG-Spalten wegen der hohen Rate
an geburtshilflichen Komplikationen wie
vorzeitigen Wehen, Blasensprung und
Frihgeburt derzeit keine Option.

Pravention
durch Vitamine

Folsauresubstitution kann die Haufigkeit
angeborener Neuralrohrdefekte senken.
Es wird eine bereits prakonzeptionell be-
ginnende Einnahme von 0,4 mg Folsdure
pro Tag, bei belasteter Anamnese von 4
mg pro Tag empfohlen (Koletzko & Kries,
1994). Auch die Haufigkeit von LKG-
Spalten scheint durch (folsdurehaltige)
Multivitaminsubstitution reduziert werden
zu koénnen (Hernandez-Diaz et al., 2000,
Loffredo et al., 2001, [tikala et al., 2001).
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