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1. Einleitung

1.1 Kraniosynostosen

1.1.1 Schadelentwicklung, Entstehung und Einteilmg Kraniosynostosen

Die Entwicklung des Schéadels beginnt in der vieehwangerschaftswoche und ist erst im
Erwachsenenalter abgeschlossen. Der Gesichtsschatelaus den ersten Schlundbdgen
hervor, die Schadelbasis aus der Chorda dorsatiglisnSchédelkapsel aus mesenchymalem
Bindegewebe (90, 139): Uber Knochenkerne kommtuesBidung von Schadelplatten, die
durch Dura-Duplikaturen, d. h. bindegewebige Bringkaden Suturen, und durch Fontanellen
getrennt sind. Der durch das v. a. in den ersten Mebensjahren rasch wachsende Gehirn
verursachte hydrostatische Druck fihrt zu kompemsahem Flachenwachstum an den
Nahten, anschliel3end ist das appositionelle Wanhsiihrend (28, 38, 84, 157). Als erste
Sutur schliel3t sich die Sutura frontalis im 1. bid ebensjahr, die anderen folgen im friihen
bis mittleren Erwachsenenalter (106). StérungersiNahtsystems wirken sich dabei auf
Schadelwachstum und -form aus: Der vorzeitige duss einer Naht beeintrachtigt das
Schadelwachstum senkrecht zur Naht, wahrend es d&wosaporisch zu einem verstarkten
Wachstum parallel zur Naht kommt (172). Dies fliut einer Wachstumshemmung von
Schadelkapsel und sekundar auch der Schadelbadisladurch zu einem Missverhaltnis
zwischen wachsendem Gehirn und begrenzter Schjdeiitat, was zu einer Steigerung des

intrakraniellen Drucks fuhren kann, der Kraniostw&n(38).

Abbildung 1.1.1: Synostosen und resultierende Salf@unen (38)

Ist wie bei der einfachen Kraniosynostose nur eine
@ @ O @ Naht betroffen, lasst sich daraus die resultierende

Trigonozephalt Oxyzephalu Schadeldeformitat ableiten. Sind mindestens zwei

Suturen beeintrachtigt, spricht man von komplexen
@ @ @ @ Kraniosynostosen. Die Schéadelform ist aufl3er von
Skaphozeralus Plagiozephalt der befallenen Naht auch vom Zeitpunkt der

Synostose und bei mehreren gestérten Nahten von

@ @ @ &\ der Reihenfolge des Verschlusses abhangig

Brachyzephalt Kleeblattschad:  (32,38).



Einfache und komplexe Kraniosynostosen gehodreneru gtimaren Kraniosynostosen, die
u. a. bei genetischen Erkrankungen durch eine Retilgklung der knochenbildenden Matrix

entstehen kdnnen. So fuhren Mutationen im Gen \JbroBlasten-Growth-Factor-Rezeptor

und MSX 2 zu einer abnormalen Osteoblastenfunkimoden betroffenen Nahten und zur
Malposition primarer Ossifikationszentren, da MSXu2d auch FGFR 2 im embryonalen
kraniofazialen Gewebe wie den Schadelndhten exprimiverden. Bei sekundaren

Kraniosynostosen ist der Nahtverschluss sekund@hdekannte Stérungen wie zu niedrigen
intrakraniellen Druck, zu abnormer Knochenmarkspkbidn fihrende oder das kontrollierte

Knochenwachstum stérende Erkrankungen beding2@830, 69, 163).

Bei isolierten Kraniosynostosen finden sich aufRemdvorzeitigen Nahtverschluss keine
weiteren Anomalien. Zeigen sich dagegen noch andefekte der Morphogenese, wie z. B.

beim Apert-Syndrom, handelt es sich um eine syndferidraniosynostose (32).

1.1.2. Atiologie, Diagnostik, Klinik und Therapierdsyndromalen Kraniosynostosen

Kraniosynostosen treten mit einer Inzidenz von @30 Lebendgeburten auf und werden
zunehmend haufiger diagnostiziert (31). Syndronkat@niosynostosen machen etwa 10 %-
15 % aller Kraniosynostosen aus, werden meistenssaonal-dominat vererbt, sind aber
haufig Neumutationen vaterlichen Ursprungs.

Aufgrund von Schéadeldeformitat oder assoziierternlbtielungen fallen die erkrankten
Kinder meist frih auf. Mit einer RoOntgenubersicfsahme konnen die vorzeitig
fusionierten Suturen, die Schadeldeformitat, Zeictes erhéhten Hirndrucks und mit dem
Syndrom assoziierte Anomalien dargestellt werdeii-AGfnahmen des Kopfes zeigen
zusatzlich die Liquorraume und das Hirnparenchym. MRT koénnen intrakranielle
morphologische Begleit- und Folgeerscheinungen ®@Haari-Malformationen dargestellt
werden. Die Sonographie des Schadels ermdglichjlibgieren Kindern eine orientierende
Beurteilung der Liquorrdume. Der intrakranielle Eku wird durch epidurale oder
lumbosakrale Druckmessung Uberwacht. Von groRere@tedg sind die regelméfigen
Untersuchungen von Augenhintergrund und Visus, dgillenédem, bzw. Optikusatrophie
mit Visusverlust sehr spezifische Indikatoren eiegghten intrakraniellen Druck sind (167).
Die Familienanamnese kann wichtige Hinweise geliB#.der korperlichen Untersuchung
werden auch assoziierte Fehlbildungen und Folgem Keaniosynostose beachtet.
Unerlasslich ist die interdisziplinare BetreuungdiuKinderarzte, Neuropadiater, HNO- und

Augenarzte, Mund-, Kiefer- und Handchirurgen unthGpaden.



Tabelle 1.1.2: Haufige kraniofaziale Synostose-$yme und ihre Merkmale

Saethre-

Crouzon Apert Minke Chotzen Pfeiffer
Haufigkeit | 1:25 000 1:60 000 seltener seltener 1:210 000
Mutation FGFR2 FGFR2 FGFR3 TWIST1 FGFR2 oder
betroffene meist bilat. bilat. haufig
Nahte Koronar-, Sagittal- | Koronarnaht u. Koronarnaht, Koronarnaht,

u. Lambdanaht multiple Nahte Kleeblattschadel | multiple Nahte | verschieden
Schéadel- meist Brachy- | Brachyzephalu$
deformitét am haufigsten Bachy- Brachy- oder Oyx- oder| bis

Brachyzephalus Turrizephalus Turrizephalus Plagiozephalus| Kleeblattschad.
Charakte- Kraniosynostose,
ristika Kraniosynostose, | Mittelgesichtshypo- verschiedene

Maxillahypoplasie, | plasie, sym. klinische

Proptosis Syndaktylien Subtypen
Auge Proptose, schwere

Hypertelorismus, Ptosis, schrage |schwere Ptosis| Proptose,

Strabismus geringere Proptose| Lidspalte Hypertelorism. | Hypertelorism.
Gesicht gebogene Nase, tiefer

relat. mandibulére Haaransatz,

Prognathie mit enger, flache Nase,

Malokklusion, hochgewdélbter niedrige Ohren.

gewodlbter Gaumen| Gaumen, deutliche | Mittelgesichts- | Maxillahypo-

enger Nasopharynx,Malokklusion, hypoplasie, plasie, enger

Schallleitungs- enger Naso- und | hochgewodlbter | Gaumen und | Mittelgesichts-

schwerhorigkeit Oropharynx Gaumen Malokklusion | hypoplasie
Gehirn 25 % progressiver | Ventrikulomegalie;

Hydrozephalus, oft Agenesie v.

70% C-MF, Corpus callosum u. 25 % shuntabh/,

65% intrakranielle | Anomalien d. progressiver

Hypertonie Septum pellucidum Hydrozephalus

Skelettsystem Sym. Syndaktylien Héande/FiRe: |breite Daumen
der 2. - 4. Finger u. Brachy- und u. GroRRzehen ir
Zehen, Abweichung Klinodaktylie, |Varusstellung,
d. Daumen u. partielle hautige Brachydaktylie,
Grol3zehen nach Syndaktylie, kutane
medial, Brachy- und dreieckige Syndaktylie,
Fehlbildungen v. | Klinodaktylie, Epiphysen, Ellenbogen-
Wirbelsaulen- HWS u. grofRen calcaneo- Wirbelkodrper- | Ankylose oder -
anomalien Gelenken cuboidale Fusion| fusion Synostose
weitere Fehlbildungen v. Anomalien in
Respirations- u. Respirations- u
Urogenitaltrakt, Gastrointestinal
kardiovaskularem trakt und im
System, Haut, neurosensorischer kardiovasku-
Anfélle bei 10 % | Ohren Gehdrverlust laren System
Besonder- mentale Prognose
heiten a. v. Alter bei

Crouzon mit
Acanthosis
nigricans bei
Mutation im
FGFR3-Gen

Dekompressions-

OP, auch v. Qualitatbei tber 33 %

der fam. Umgebung
u. Anomalien des
Septum pellucium

abh., 1Q 62

Entwicklungsver-
zbgerung oder
Lernschwierig-
keiten

vermehrt
Carcinome in
Nasopharynx
und Testis

geistige
Leistungsfahig-
keit variabel

(20, 21, 24, 25, 29, 33, 34, 35, 36, 37, 39, 4158384, 85, 86, 112, 125, 132, 133, 134, 166)



Die Inzidenz des obstruktiven Schlafapnoe-Syndrewnind flr das Crouzon-, Pfeiffer- und
Apert-Syndrom mit 40 % angegeben (73, 74, 107).ebabnn die Obstruktion die oberen
oder unteren Atemwege oder beide betreffen (108): Fpauptursache ist die Einengung der
oberen Atemwege durch die maxillare Hypoplasie, der Nasenseptumdeviation und
choanalen und nasopharyngealen Anomalien. Die &olesibare Hypertrophie kann zu einer
weiteren Erh6hung des Atemwegswiderstands fuhreh)(1

Mindestens bei jedem vierten Kind mit Crouzon-Symdr tritt ein progressiver
Hydrozephalus auf. Bei offenen Schadelnéhten koes1#u einer VergroRerung des Kopfes,
bei einer Pansynostose steigt der intrakraniellackr V. a. die hypoplastische hintere
Schadelgrube mit Einengung der Liquorraume undidreh die Stenose der Foramina ovalia
bedingte vendse Hypertonie verursachen den Hydhadep (25, 39, 112). Hydrozephalus
und rasche Zunahme des Hirnvolumens fuhren zuakraniellen Hypertonie. Klinische
Symptome wie Kopfschmerzen, Erbrechen oder Sehvedderung (54) missen nicht
immer auftreten. Da die intrakranielle Hypertonehishaufig ist und es abhangig von deren
Dauer zu starken Beeintrachtigungen von Sehvermageh Intelligenz kommt, sollten
Kinder mit Kraniosynostosen regelmaf3ig auf derenli®gen untersucht werden (20, 41,
134).

Die Indikationen zur chirurgischen Therapie sindWeasentlichen:

* Vermeidung, bzw. Beseitigung funktioneller Folgesr &#raniofazialen Synostose wie
Hydrozephhalus  und intrakranieller ~ Drucksteigerung—  VP-Shunt),
Atemwegsobstruktion—{ s. 1.3.3.2), Orbitafehlbildungen—( fronto-orbitales und
Mittelgesichts-Advancement und Lagekorrektur dedckernen Orbitatrichtes) (58).

» Kosmetische Verbesserung der Deformitaten von Ssthid Gesicht durch partielle
bis subtotale Calvariektomie, Fronto-orbitales Autv@ment oder Le Fort |l
Osteotomie (38, 109).

Der Operationszeitpunkt h&ngt neben der Dringlidchken den besten Erfolgsaussichten des
Eingriffs ab.

Fir eine gute Lebensqualitit sind Krankengymnastiktgotherapie, Logopéadie,
psychologische Unterstiitzung und eine gute Sozillmeg wichtig (161). Durch genetische
Untersuchungen werden immer mehr Syndrome idemtifigd 1, 58).



1.1.3 Die Bedeutung der Kraniosynostosen fir disebhsqualitat

Bei Kindern mit kraniofazialen Fehlbildungen kanbhangig vom Syndrom und dessen

Auspragung jeder Bereich der gesundheitsbezogeeleensqualitat beeintrachtigt sein (129).

» korperliches Wohlbefinden: kann durch Folgeerkrangan und Komplikationen der
Kraniosynostose, extrakranielle Begleitfehlbildumgeperative Eingriffe reduziert sein.

» psychisches Wohlbefinden und Selbstwert: Durch tgaoziale Botschaften kann es
zur verminderten Selbsteinschatzung kommen. Die zmitehmendem Alter steigende
Unzufriedenheit mit dem Aussehen kann mit psychieseiz Problemen verbunden sein.
V. a. bei schwer betroffenen Kindern ist eine Viegieung der Fehlbildung oder eine
Uberschatzung des eigenen Aussehens moglich. Wkembpetenzgefiihle in der friihen
Kindheit und Isolation im Schulalter kann es zueemnunsicheren ldentitatsgefihl und
verminderten Karrierezielen in der Adoleszenz komi82, 174).

* Familie: Postnatal kbnnen die Eltern EnttduschWdgt oder Schuldgefuhle empfinden,
Eltern-Kind-Bindungsprobleme sind méglich (32, 16714).

* Freunde und Funktionsfahigkeit im Alltag: Kann duttaufige Krankenhausaufenthalte

und erkrankungsbedingte kérperliche und geistigdléme beeintrachtigt sein (19).

1.2 Physiologie und Bedeutunqg des Schlafs

1.2.1 Atmungsphysiologie

Bei der Atmung wird Uber Nase und Mund, Larynx,chea und Bronchien sauerstoffreiche
Luft zu den Alveolen transportiert. Dort fuhrt déasaustausch zur Aufrechterhaltung des
vom Korper benétigten Gleichgewichts der Blutgasen die Lungenbellftung an die
Stoffwechselbedirfnisse des Organismus anzupassessen diese standig bestimmt und an
das zentrale Atmungsregulationszentrum weitergdleiterden: Das Atemzentrum in der
Medulla oblongata erzeugt einen basalen Atemrhyfhrder durch rickgekoppelte und nicht
rickgekoppelte Atemreize modifiziert und den Bedis$en des Korpers angepasst wird.
Ruckgekoppelte Atemreize zielen auf eine HomdostkeseBlutgase hin und werden durch
Mechano- und Chemorezeptoren hervorgerufen. Zu WNecthanorezeptoren gehoéren
Lungendehnungsrezeptoren in der Wand von Trachead uBronchien und
Irritationsendigungen in der Schleimhaut des Braalbums. Uber Muskelspindeln in den



Atemmuskeln wird deren Tatigkeit mit den Widerstémaron Lunge und Thorax abgestimmt
(143). Periphere und zentrale Chemorezeptoren géeigten die Anpassung der Ventilation
an die zellularen Stoffwechselbedirfnisse des Osgaus. Eine Erhdéhung des arteriellen
PCQ oder der F-lonen-Konzentration, bzw. eine Verminderung ddsrallen PaQ fiihrt

zu einer Steigerung von Atemfrequenz und Atemzugwein und somit des
Atemminutenvolumens. Die Aktivierung von tertiarBieuronen in der Medulla oblongata
fuhrt zur Aktivierung des respiratorischen Netzvgenkit nachfolgender Steigerung der
Atembewegungen (136).

Nicht rickgekoppelte Atemreize werden von hoherenzéntren ausgeubt und beeinflussen
die Atmung nur modulierend. Die willkirliche Bedudsung der Atemmuskeln ermoglicht

Sprechen, Singen und Husten.

1.2.2 Atmung und Kreislauf im Schlaf

Im Schlaf fallt die bewusste Steuerung der Atmuregwnd die Kontrolle der Homéostase
Uberwiegt: Die uUber Chemosensoren vermittelte higotve und hyperkapnische
Atemantwort ist im Schlaf verglichen mit dem Wacsiand verringert und im REM-Schlaf
am geringsten. Verursacht wird die verringerte Adatwort im NREM-Schlaf durch den
Verlust der nicht riickgekoppelten ,Wachheitsaktiurgg“, die verminderte Metabolismusrate
und die erhohten Atemflusswiderstande. Im REM-Schdall die Einschrankung der
Atmungsantworten durch die Kombination von vermitel® sensorischen und motorischen
Funktionen und die verstarkte Hirndurchblutung rdgr Unterdriickung der zentralen
Chemosensoren verursacht sein (47, 126, 138).

Im instabilen NREM-Schlaf bei Schlafbeginn findeamein unregelméRiges, periodisches
Atemmuster mit Crescendo-Decrescendo Atemzugvolubengleicher Atemfrequenz mit
entsprechenden Schwankungen von PRGeD, SaQ und malig verminderter Ventilation.
Die Atmungsamplitude verandert sich parallel zungidinzniveau. In den stabilen NREM-
Stadien 2, 3 und 4 ist das Atemmuster durch kotestAtemzugvolumina und -frequenzen
gekennzeichnet. Je tiefer das Schlafstadium, déstdlicher wird die Hypoventilation mit
einer Erh6hung von PGQund einer Abnahme von B@nd Sa@. Arterieller Blutdruck und
Herzfrequenz und damit das Herzzeitvolumen sink@n§7, 122).

Im REM-Schlaf ist die Atmung unregelméRig mit Schkangen von Amplitude und
Atemfrequenz und zentralen Apnoen. Aufgrund derimalen muskularen Hypotonie ist der

obere Atemwegswiderstand im REM-Schlaf am hochs2acch die mit den raschen



Augenbewegungen assoziierte Hypoventilation istHigpoxie starker als im NRM-Schlaf.
Die Aktivitdt des Diaphragmas ist im Gegensatz eu dks M. intercostalis erhdht, so dass
thorakale und abdominale Exkursionen nicht in Pivaskufen und es zu paradoxer Atmung
kommt. Respiratorische und kardiovaskuldre Paramegigen eine grof3e Variabilitat:
Schwankungen von Herz- und Atemfrequenz korrelienérden raschen Augenbewegungen,
der arterielle Blutdruck steigt, das Schlagvolumenmt weiter ab (47, 52, 87, 122, 126, 145,
146).

1.2.3 Physiologie, Funktionen und Bedeutung de$afch

Der Mensch verbringt etwa ein Drittel seines LebiemsSchlaf, bis auf einige TrAume hat er
keinerlei Erinnerung an die so verbrachte Zeit. rAlvenn er ,nicht gut schlaft®, leiden am
folgenden Tag er und seine Umgebung darunter. Warum

Erst mit der 15. Lebenswoche hat sich der bleibestddile, zirkadiane Rhythmus entwickelt.
Endogene Oszillatoren, dem Nucleus suprachiasnsagictsprechende innere Uhren erzeugen
diesen Rhythmus. Durch Synchronisation des Grurldniys mit &uf3eren Zeitgebern entsteht
der 24-Stunden-Rhythmus. Neben dem Schlaf unterieiesem Aktivitats-Ruhe-Rhythmus
auch Korperfunktionen wie Koérpertemperatur oder ralmmausschittung. Durch reziproke
Interaktion von Neurotransmittern kommt es zur @etEon von Schlafzyklen. Der Tiefschlaf
hat homoostatischen Charakter, seine Dauer istdeorDauer der Wachphase, korperlicher
Aktivitat und Nahrungsaufnahme abhangig (12, 13,6567 140, 153, 173, 181).

Uber die genaue Funktion und Bedeutung des Schdafsyerschiedenen Schlafphasen und
der Traume gibt es noch keine definitiven Ergelmis®st steht, dass wahrend des gesamten
Schlafs mentale Prozesse ablaufen. TrAume im REN&Ssind aktiv, halluzinatorisch und
emotional, im Tiefschlaf trdumt man seltener undsigkt abstrakt-gedanklich. Die
Bedeutung des REM-Schlafs liegt in der Speicherangptionaler Gedankeninhalte, dem
Lernen, der Bildung des Langzeitgedachtnisses urein dinternen Proben von
Verhaltensweisen. Bei Neugeborenen ersetzen Trédlienanzureichenden Sinneseindriicke
von aullen und beginstigen das Auswachsen von Smaer Tiefschlaf hat eine
restaurative Funktion, das Immunsystem ist aktiviger Gehirnstoffwechsel vermindert. Da
gegen Morgen Konzentrationsfahigkeit und Kreislealfgitdt am geringsten sind, Gberbrickt

der Schlaf auch ein physiologisches und psychatbeis Tief (12, 13, 66, 181).



Die Erholsamkeit des Schlafs hangt vom regelmal3yechschreiten der Schlaf-Stadien ab.
Die ersten Tiefschlaf- und REM-Phasen bilden demBeghlaf, eine langere Deprivation ist
todlich, die letzten drei Schlafstunden dagegeaeilden Optionalschlaf (12, 13).

1.2.4 Die Polysomnographie

1.2.4.1 Die Entwicklung der Polysomnographie

Die Entwicklung des Elektroenzephalogramms durchdHerger 1928 (10) erméglichte die
kontinuierliche und quantitative Messung der Hirdste auch wahrend des Schilafs und
somit grofRe Fortschritte in der Schlafforschunge DB51 mit der Elektrookulographie
entdeckten schnellen Augenbewegungen wurden algirAcis des Leichterwerdens des
Schlafs gedeutet (81). W. C. Dement und N. Kleitrmaithneten 1957 erstmals den Schlaf
ganzer Nachte auf und fanden eine zyklische, siedavholende Abfolge von EEG-Mustern.
Sie teilten den Schlaf in nonREM- und REM-Schlaf end bestarkten den Zusammenhang
zwischen REM-Schlaf und Traumaktivitat (43, 44)68®ntwickelten A. Rechtschaffen und
A. Kales eine bis heute nur leicht veranderte Humg und Terminologie zur einheitlichen
Beurteilung der Aufzeichnungen (130). Bei zusabaicAufzeichnung von respiratorischen

und kardialen Parametern spricht man seit 1974Ralysomnographie (23).

1.2.4.2 Padiatrische Polysomnographie

Da neben kindgerechten Ableitegeraten und Umgelb@aysgungen zunachst auch ein
System zur Befundung fehlte, wurden 1971 Richtlinientwickelt, die das unreife

Schlafmuster kleiner Kinder bericksichtigen und Beurteilung nach den Prinzipien von
A. Rechtschaffen und A. Kales bei alteren Kindegstlegen (6, 148, 158). C. L. Marcus
ermittelte 1992 Normwerte und stellte fest, dassKiinder bei der Diagnose SBAS andere
Normwerte als fir Erwachsene gelten (97). Die AogeriThoracic Society (4, 5) gab 1995
und 1999 Richtlinien zu Polysomnographien bei Kmdend Jugendlichen heraus. 1996
veroffentlichte C. Acebo Normwerte flur altere Kindé&doleszente und junge Erwachsene,
und im Jahr 2000 publizierte A. Wiater PSG-Standgdidt Sauglinge und Kleinkinder (1,

176, 177).



1.2.4.3 Schlaf und Schlafarchitektur

EEG, EOG und EMG im Wachzustand
Sind die Augen gedffnet, findet man im EEG einatrel niedrige Spannung und eine

gemischte Frequenz von 8 — 30 Hz, bei geschlossénegen dagegen okzipitale
a-Aktivitat mit einer Frequenz von 8 — 13 Hz undexidmplitude von 20 — 5@QV. Die
Augenbewegungen unterliegen der willkirlichen Kolér mit REMs und Lidschlagen,
die geschlossenen Augen bewegen sich kaum. Im EKIG zsich ein relativ hoher
Muskeltonus mit Artefakten willktrlicher Bewegungen

EEG, EOG und EMG im NREM-Schlaf

Bei der Einteilung der Schlafarchitektur nach Rechaffen und Kales (130) wird v. a. der

Prozentanteil der verschiedenen Aktivitatsformeriaer 30-Sekunden-Episode beurteilt.

- Schlafstadium 1

Das EEG zeigt den beginnenden Zerfall d€trundaktivitat auf < 50 % und zunehmend
0-Aktivitat mit einer Frequenz von 2 — 7 Hz und eidenplitude von 50 — 7QV, die bei
Kindern und Jugendlichen auch in Form von synchmo8alven auftreten kann. V. a.
anfangs erscheinen hochamplitudige Vertex-Welleas BEOG zeigt langsam-rollende
Augenbewegungen, das EMG eine leichte Tonusabnahme.

Schlafstadium 2

Im EEG finden sich aul3er der dominierendeAktivitat zwei EEG-Muster, die dieses
Stadium definieren: spindelférmige, 0,5 bis 1,5 8wlen dauernde Schlafspindeln mit
einer Frequenz von 12 — 14 Hz, und hochamplitudigghasische und 0,5 Sekunden
dauernde Wellen, die spontan oder in Folge akumrsStimuli (K = knock) auftreten
konnen: K-Komplexe. Das EOG registriert keine Ak#iy; der Muskeltonus lasst nach.

Abbildung 1.2.4.3.1: Schlafstadium 2 mit Schlafgj@im (& ) und K-Komplex¥% )
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Schlafstadium 3
Das EEG zeigt 20 — 50 %-Wellen mit einer Amplitude von tber 79/ und einer

Frequenz von 0,5 — 2 Hz, Schlafspindeln und K-Kiexg sind moglich. Die Augen sind



bewegungslos und aktiv geschlossen, der Muskeltomust weiter ab.
- Schlafstadium 4

Hier Uberwiegen im EEG-Wellen mit einem Anteil von mindestens 50 %, d&3CE
registriert keine Augenbewegungen, die hochampberms-Wellen kénnen als Artefakte
durchschlagen. Der Muskeltonus ist weiter ernigdrig

Im Verlauf des nonREM-Schlafs nehmen mit der Stieff Weckschwelle, Amplitude und

Lange der Wellen zu, Muskeltonus und Augenbeweguuiggegen nehmen ab.

 EEG, EOG und EMG im REM-Schlaf

Der REM-Schlaf wird durch spezifische Aktivitatem allen drei Elektrodenableitungen

bestimmt: Das desynchronisierte EEG mit niedrigearfiung ahnelt dem des Stadiums 1
mit a- und 6-Wellen, aber ohne Vertex-Wellen, Schlafspindelnd uk-Komplexe.
Charakteristischerweise findet man ,Sagezahnwellemt 6-Wellen-ahnlicher Aktivitat
und niedriger Amplitude. Im EOG zeigen sich die eagebenden Rapid Eye
Movements: konjugierte, episodisch auftretendelagawgenbewegungen.

Das EMG zeigt die niedrigste Aktivitat mit einer igung von Willkirmuskulatur und
Reflexen. AulRerdem kommt es in diesem wegen degrBatzes von relativ ,wachem*
EEG bei maximal niedrigem Muskeltonus auch paradox8chlaf genannten
Schlafstadium zu Beschleunigung und Unregelméaf@igkevon Atmung, Herzfrequenz
und Blutdruck. Die phasischen Entladungen im Hamst filhren neben den raschen

Augenbewegungen auch zu Skelettmuskelzuckungeri 822,162, 173).

Abbildung 1.2.4.3.2: vermehrte respiratorische kadliale Ereignisse im REM-Schlaf
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Unter physiologischen Bedingungen werden die Sphkden mehrmals pro Nacht
durchlaufen: Nach den Leichtschlafphasen 1 unddden Tiefschlafphasen 3 und 4 ist der
REM-Schlaf das letzte Stadium eines Schlafzyklusestritt bei Kleinkindern das erste Mal
50 — 60 Minuten, bei Erwachsenen 70 — 90 Minutechrdem Einschlafen auf (23, 162). Im
ersten Schlafzyklus tberwiegen die langsamwelliBiefschlafphasen, ihr Anteil nimmt zum
Morgen hin ab, der Anteil von Stadium 2 und REM elgegn zu. Mit zunehmendem Alter
wird die Gesamtschlafzeit kirzer, der Schlafzykiusd statt 7 bis 10 mal wie beim
Kleinkind nur noch 3 bis 5 mal durchlaufen, diezeiimen Schlafphasen dauern langer, der
Anteil der Tiefschlafstadien wird geringer. Der Aihides REM-Schlafes geht von 50 % beim
Neugeborenen auf 20 % beim 14-Jahrigen zurtickl@p,

Abbildung 1.2.4.3.3: Entwicklung der Anteile von &&n, NREM- und REM-Schlaf (12).
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Neugeborene und Sauglinge schlafen viel, haben adwmh keinen zirkadianen
Schlafrhythmus ausgebildet. Dieser ,Erwachsenera®gfklus® entwickelt sich in den
ersten sechs Lebensmonaten. Mit dem Auftreten ahtagpindeln und K-Komplexen
und dem Uberwiegen von NREM 1 und 2 gegen 3 unds4zbm 12. Lebensmonat
entspricht das Schlafprofil dem Erwachsener (1114P, 141, 146).

1.3 Schlafbezogene Atemstdrungen des Kindesalters

Seit Guilleminault (63) 1976 das obstruktive Schpafoesyndrom bei Kindern zum ersten
Mal beschrieb, hat das Interesse an schlafbezogétenstbrungen (SBAS) im Kindesalter
deutlich zugenommen. Schlafbezogene Atemstérunged Bolgen einer Stérung der
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Atmungsregulation und konnen unterteilt werden BAS mit Obstruktion der oberen
Atemwege, wozu obstruktive Apnoen, obstruktive Hypoen und obstruktives Schnarchen
zahlen, und SBAS ohne Obstruktion, d. h. zentrakm&torungen wie zentrale Schlafapnoe,
angeborenes zentrales Hypoventilationssyndrom whkdinslare alveolare Hypoventilation
(159). Sekundare SBAS haben verschiedene Ursacleebeispielsweise Erkrankungen des
ZNS, des neuromuskulédren Systems oder der Lunge, alth psychische Stérungen oder

Erkrankungen anderer Organsysteme wie der gaspbéagealer Reflux (141, 162).

1.3.1 Das obstruktive Schlafapnoesyndrom (OSASKiindesalter

1.3.1.1 Definition, Pathogenese und Symptome

Unter dem obstruktiven Schlafapnoesyndrom versten eine im Schlaf auftretende, durch
prolongierte, partielle oder intermittierende koet® Obstruktionen der oberen Atemwege
charakterisierte Atemstorung, die die normale Atgwand Architektur des Schlafs
unterbricht (4).

Wahrend der Inspiration wirkt ein negativer DrucK die extrathorakalen Atemwege. Dem
Kollabieren der Atemwege arbeiten die dilatatoresciPharynxmuskeln entgegen. Ist der
inspiratorische negative Druck zu grof3, kommt e&allaps und Obstruktion der Atemwege.
Nach E. Paditz (123) kann dies durch die oberenmiege einengende und so den
inspiratorischen Unterdruck erh6hende anatomisetkéoFen oder das aktive Offenhalten der
Atemwege behindernde neuromuskuldre Faktoren vktstgerden. Im Kindesalter ist die
haufigste Ursache die adenotonsillare Hypertroptiéedas lymphatische Gewebe schneller
wachst als der knocherne Nasopharynx (111). Weitenatomische Faktoren sind
kraniofaziale Fehlbildungen, v. a. Mittelgesichtgbglasie und Mikrognathie, Makroglossie
oder Verengungen im Bereich der Nase, z. B. duttba@alstenosen oder Septumdeviation.
Zu den neuromuskularen Faktoren zahlen zu muskuypotonie fiihrende Erkrankungen
wie M. Duchenne, und Erkrankungen mit Hirnstammw bEirnnervenfunktionsstérungen,
wie Myelomeningozele mit oder ohne Chiari-Malforioat Durch die im REM-Schlaf
physiologische Inhibition der interkostalen Muskd&dnnen die erh6hten Widerstadnde im
Respirationstrakt nicht adaquat kompensiert werdghes kommt besonders in den an REM-
Schlaf reichen Morgenstunden verstarkt zu Obstoaktn (50, 56). Das OSAS der Kindheit
muss als dynamischer Prozess durch eine Kombinatmm strukturellen und

neuromuskularen Faktoren verstanden werden (94ko8ote keine zuverlassige Korrelation
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zwischen Tonsillengrof3e und OSAS gezeigt werdeshtralle Kinder mit adenotonsillaren
Hypertrophie haben ein OSAS und auch nach Heilesggy@SAS durch Adenotonsillektomie
ist ein Wiederauftreten in der Adoleszenz nichtewghnlich (49, 64, 170).

Das obstruktive Schlafapnoesyndrom betrifft Jungad Méadchen mit 0,7 bis 2 % gleich
haufig und hat sein Maximum wie die adenotonsitidsg/pertrophie im Vorschulalter (3).

Die haufigsten Symptome des OSAS im Kindesalted sgthnarchen und angestrengte
Atmung. Weitere typische nachtliche Symptome simteloser Schlaf, profuses Schwitzen,
ungewdhnliche Schlafpositionen mit UberstrecktenpfiK@pnoen und Enuresis (16, 50).

Am Tag finden sich zum einen Verhaltensauffalligdei wie Konzentrationsprobleme,
Hyperaktivitat, Aggressivitat und Einschlafneigumie mit der Schnarchhaufigkeit und der
akademischen Leistung assoziiert sind (76, 169) diadsich nach dem Verschwinden des
Schnarchens signifikant bessern. Aul3erdem sindokegnitive Leistungen wie Gedachtnis,
Aufmerksamkeit und Intelligenz reduziert (14, 58, 713, 115). In Studien von Gozal (62)
und Urschitz (169) wurden zudem schwachere Scitllegen bei schnarchenden
Grundschulern festgestellt. Diese Veranderungen rammrokognitiven Leistungsfahigkeit
werden durch die chronische Unterbrechung des fSctilach Arousal und Hypoxie bei sich
schnell entwickelnden, empfindlichen Hirnverbindendegrindet (76).

Nach langerem Verlauf kann es zu Gedeihstorungeijfigen Atemwegsinfekten,
Wachstumsrickstanden und Thoraxdeformierungen kammRezidivierende Hypoxamien,
intrathorakale Druckschwankungen und die Aktivigrudes sympathischen Nervensystems
mit Arousalreaktionen konnen abhangig von Schwenel Dauer der Erkrankung zu
pulmonalarterieller Hypertonie, rechtsventrikular&elastung, Rechtsherzdilatation und
erhdohtem systemischen diastolischem Blutdruck fuse, 123, 178).

1.3.1.2 Diagnostik und Bedeutung der Polysomnogeaph

Es ist nur schwer madglich, die Diagnose des obstretk Schlafapnoesyndroms durch
Anamnese und Klinische Untersuchungen sicher Zlestala die typischen Symptome, wie
standiges Schnarchen, nicht OSAS-spezifisch sinthArragebégen zur OSAS-Diagnostik
werden wegen zu geringer Sensitivitat und Speriatd unzureichend eingeschatzt (118,
142). Daher wird die Diagnose idealerweise durch #iombination von Anamnese,

altersbezogener klinischer Symptomatik und Polysmyrephie gestellt.

Der diagnostische Goldstandard ist die Polysommpdgea die neben eindeutiger Diagnose

und Abgrenzung zum primaren Schnarchen auch diéleGaag des Schweregrads der
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Atemstorung ermdglicht (51). Dieser wird in Abh&gigit vom Ausmald der Obstruktion
bestimmt: Bei weniger als einer obstruktiven odemgchten Apnoe oder Hypopnoe (0AHI)
pro Stunde Schlaf spricht man von einem Normalkefuiegt der oAHI zwischen 1 und
5/Stunde von einer milden, liegt er zwischen 5 WedStunde von einer maRigen und bei
mehr als 10 obstruktiven Ereignissen pro Stundea@eschlafzeit von einer schweren
Atemstorung (170). Das kindliche OSAS ist wenigercth vollstandige Apnoen, sondern
durch eine persistierende, partielle Obstruktiom dberen Atemwege, der obstruktiven
Hypoventilation, mit einem oAHI deutlich Uber denproeindex gekennzeichnet. Da die
Mehrzahl der obstruktiven Ereignisse im REM-Scldaftreten, kommt es im Verlauf der
Nacht zu einer Verschlechterung der respiratorisdP@ameter (56). Bei gesunden Kindern
sollte in der PSG der Al bef 1, der maximale PetGCbei < 53 mmHg, die minimale
Sauerstoffsattigung bei92 % und der Entsattigungsindex kei,4 liegen (97).

Neben den kardiorespiratorischen Parametern iscidafstruktur sehr wichtig. Bei Kindern
mit OSAS ist die Makrostruktur des Schlafs kaumitte&chtigt (56, 151, 180). Sie spiegelt
die atembezogene Stdrung also nur unzureichend \{@8e6). Die Stérung der Mikrostruktur
wird durch die erhdhte Zahl von Weckreaktionen, usas, deutlich. Arousals stellen
Verteidigungsmechanismen gegen lebensbedrohlickigriisse im Schlaf dar, werden durch
Hyperkapnie, erh6hten oberen AtemwegswiderstandHypmbxie ausgeldst und fuhren zur
Wiederer6ffnung der oberen Atemwege. Beim kindlicl@SAS enden obstruktive Apnoen
oft spontan ohne Arousal (151), trotzdem ist depusalindex hoéher als bei gesunden
Kontrollgruppen. Die bei Kindern generell hohereodsalschwelle wird durch die OSAS-
bedingten Hyperkapnien fir respiratorische Stinwiter erhéht, korreliert also mit der
Schwere des OSAS (96, 108). Dies fuhrt dazu, daksdgutliche Entsattigungen entwickeln
kénnen — aber der fur die Entwicklung wichtige REBdhlaf vor Stérungen durch Arousals
geschatzt ist (94). Eine starke arousalbedingtéaBdgmentation ist daher relativ selten. Es
kann auch zu einer gesteigerten Unruhe im Schlaf Farm von vermehrten

Bewegungsarousals kommen (150).

1.3.1.3 Therapiemoglichkeiten

Bei der Therapieentscheidung ist es wichtig, alderschwierig, abzuwagen, bei welchen
Kindern der Nutzen der Therapie die Risiken undaBeingen Uberwiegt. Gegenwartig wird

fur Kinder mit einem oAHI von gro3er als funf eidelenotonsillektomie empfohlen, bei
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einem oAHI zwischen drei und finf dagegen weitergellsuchungen und nur optional die
ATE (77). Die Therapieindikation sollte durch elR8G gesichert werden.

Es gibt verschiedene symptomatische oder kausaggapleansatze zur Verkleinerung der

einengenden Strukturen oder Uberbriickung der Otigiru

Adenotonsillektomie (ATE)

ist Therapie der Wahl bei OSAS durch adenotonsilldypertrophie auch bei Kindern mit
kraniofazialen Fehlbildungen, da das hypertrophmplyatische Gewebe die Atemwege
weiter einengt. Die ATE fihrt bei 80 % sonst gesmidinder zur Normalisierung von
PSG-Befund und Symptomen und etwas weniger deutiiubh bei Kindern mit
Kraniosynostosen, da die adenotonsillare Hyperieopirer nicht den Hauptbeitrag zur
Obstruktion leistet. Das Risiko fur postoperativentplikationen ist bei OSAS-Patienten,
insbesondere bei Kindern mit kraniofazialen Feblioigen und Kindern unter drei Jahren
erhoht (68, 92, 94, 107, 123).

Nasal applizierte Steroide

konnen zwar Schweregrad und Ausmal} der Schlafggoraduzieren, sind aber nur
zeitlich begrenzt bei mildem OSAS eine echte Theddfernative (17). In anderen
Studien (2, 42) zeigte ihr Einsatz kaum Erfolgdass die Studienlage noch offen ist.
Zusatzlicher Sauerstoff tiber eine Nasenbrille

kann zwar zu einer Verbesserung der Atmungssitoataer auch zu signifikanter
Hypoventilation mit Verstarkung der Hyperkapnie riém und darf deshalb nur temporar
unter CQ-Monitoring bei schwerem OSAS eingesetzt werden 927123).

NCPAP und nBiPAP

sind Therapien der Wahl bei Kontraindikationen otereffektivitat der ATE und bei
OSAS aufgrund von kraniofazialen Fehlbildungen.nBE€IPAP wird Gber eine Maske ein
kontinuierlicher, positiver Druck in Inspirationsind Exspirationsphase erzeugt, beim
BiPAP kann der Druck in der Exspiration reduziegrgen. Druckabhangig wird der
Offnungszustand der Atemwege stabilisiert. Es sisbesondere bei OSAS aufgrund von
kraniofazialen Fehlbildungen sichere, effektive uwor allem bei schwerem OSAS
indizierte Therapieoptionen, durch die oft die Tr@mstomie verhindert (73, 74) und die
Kindheit Uberbrickt werden kann, bis ein Mittelgds¢sadvancement zur dauerhaften
Erweiterung der oberen Atemwege erfolgen kann @3,). Hauptproblem ist die oft

mangelnde, aber extrem wichtige Compliance, dakdmeler die Maske teilweise als
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storend empfinden. Regelmallige Kontrollen im Sthibtair und bei langerer Anwendung
auch auf sekundares Fehlwachstum des Mittelgessaidsnétig (182).

« Die Uvulopalatopharyngoplastik zur VergréRerung desopharyngealen Raums wird
bevorzugt wéahrend der ersten 6 — 12 Lebensmonatdgkfihrt (121).

« Eine Alternative stellt der nasopharyngeale Tulars(68).

e Ein Tracheostoma ist bei schwerem OSAS die defmifiherapie der letzten Wahl um
die Atemwege offen zu halten, hat aber eine déwdli©P-Morbiditat und Letalitat (68,
103).

« Die kausalen Therapieoptionen beinhalten (67, 88, 7

- Friihes Mittelgesichtsadvancement, das in der lk@iicaber nur selten zu dauerhaften
Verbesserungen von Atmung und Asthetik fiihrt (7&1)1 Daher sollte die Le Fort
[1I-Osteotomie aufgrund ihrer hohen Rezidivneigumgler Wachstumsphase nur nach
strenger Indikationsstellung erfolgten.

- operative Zungenverkleinerung bei Makroglossie.

Aufgrund der Dynamik der kraniofazialen Fehlbildengsind kontinuierliche Kontrolle und

gegebenenfalls eine Anpassung der Therapie unksltéss

1.3.1.4 Langzeitfolgen und Auswirkungen des OSASf diebensqualitat und

Leistungsfahigkeit

Unbehandelt kann das OSAS bis zu kardiorespiratmein Versagen, Koma und Tod fuhren.
Ebenfalls ernste Folgen sind pulmonale Hyperto@er pulmonale und die diastolische
Funktionseinschrankung des linken Herzens. Durckpbsggie, erhdhten Energieverbrauch
aufgrund der Atemanstrengung oder verminderte Auigaong von Wachstumshormonen
kann es zu Gedeihstorungen kommen. Intermittierdigi@oxie, Schlaffragmentation oder
subkortikale Arousals fuhren zu neurokognitiven iBiegn und Verhaltensauffalligkeiten.
Auch das Aufmerksamkeitsdefizitsyndrom soll mit d&8AS assoziiert sein. Bei maximal
15 % der Kinder findet sich eine exzessive Tagdabajkeit mit linearer Abhangigkeit von
Apnoe- und Arousal-Index, der Hypoxamie und dempedgewicht (62, 65, 92, 178).

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitat ,beinHabigterliche, emotionale, mentale, soziale
und verhaltensbezogene Komponenten des Wohlbefndad der Funktionsfahigkeit aus
Sicht des Patienten und/oder von Beobachtern® (12YJ wird meist mit Hilfe von
Fragebdgen ermittelt. Préaoperativ zeigen Kinder @8AS z. B. im OSA-18-Fragebogen
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auffalligere Werte als Kindern mit einer milden SBANach ATE war die Lebensqualitat bei
mehr als 90 % der Kinder signifikant verbessertljl@uch die pratherapeutisch verminderte
globale Lebensqualitdt, das polysomnographischirbege Ausmald des OSAS und die
subjektive Tagessymptomatik sind nach erfolgreiditerapie gebessert (40, 64, 119, 160).

Die ATE fuhrt parallel zur Besserung von Atemst@uaond Lebensqualitat auch zur
Zunahme von Aufmerksamkeit, Schul-, Lern-, und Géattésleistungen und Intelligenz, das

vorher vermehrte gezeigte Problemverhalten nimn{7ab0, 169).

1.3.2 Zentrale Atmungsrequlationsstrungen: Chvalformation

1.3.2.1 Begriffserklarung und aktuelle Klassifilksiti

Zentrale Apnoen bedeuten das Erliegen von Atemfluss Atemanstrengungen, zentrale
Schlafapnoen sind wiederholte, im Schlaf auftre¢egbisoden zentraler Apnoen, die als
Folge eines voribergehenden Verlusts der Atemanggirgy entstehen (179) und innerhalb
bestimmter Grenzen physiologisch sind (87, 97)radi&kann es durch zerebrovaskulare oder
kardiale Erkrankungen, Medikamente, anatomische ruStgn oder neurologische
Erkrankungen wie die Chiari-Malformationen komm&6Z, 179).

Uber Einzelfalle von Kindern mit Spina bifida undrebellaren Veranderungen berichteten
John Cleland und Julius Arnold Anfang der 1880dwdaaber nur Hans Chiari entwickelte
eine Einteilung mit den Typen | - IV, die noch heuth Wesentlich genutzt wird (82).

Die haufigste Chiari-Malformation ist der Typ | nder Verlagerung von Kleinhirntonsillen
in den Spinalkanal. Weitere Anomalien finden siadht) ein Hydrozephalus ist im Gegensatz
zur Syringomyelie ein eher seltenerer Befund.

Die Chiari-Malformation vom Typ Il wird auch Arnol@hiari-Malformation genannt und ist
durch eine Verlagerung von Kleinhirntonsillen, Médwblongata, Pons und verlangertem
IV.Ventrikel in den Spinalkanal gekennzeichnet. \ISakufig finden sich eine assoziierte
Meningomyelozele und ein Hydrozephalus internusaoth eine Syringomyelie.

Die Typen Il und IV sind wesentlich seltener. Blgr C-11I-MF findet sich eine okzipitale
Enzephalozele, beim Typ IV eine Hypo- oder Aplakes Zerebellums (71, 78).
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1.3.2.2 Pathogenese, Klinik, Diagnostik und Thexagr Chiari-I-Malformation

Die Haufigkeit der C-I-MF bei Patienten mit M. Cemn macht diese Fehlbildung zu einem
der Hauptcharakteristika dieses Syndroms und sbikédnéaher beschrieben werden (55).
Pathogenese:

Mit der ,vereinheitlichten Theorie* kann ausgeherah einem primaren Neuralrohrdefekt
sowohl die Ursache der Chiari-Malformationen alshatdast aller assoziierter Anomalien
erklart werden (71). Chiari-Malformationen sind bsultisuturalen und einigen syndromalen
Kraniosynostosen wie Crouzon- und Pfeiffer-Syndreehr haufig, aber selten bei anderen
wie dem Apert-Syndrom (26). Dies wird mit bei dgm&romen verschiedenen sich vorzeitig
schlieBenden Nahten begrindet. Durch das Missterhd@wischen raschem Hirnwachstum
und zu Kkleiner hinterer Schadelgrube ,misse” da&snkirn in den Spinalkanal wachsen (24).
Klinik:

Die Symptomatik der C-I-MF beginnt in variabler Au&gung oft erst im Jugend- oder
Erwachsenenalter, am haufigsten mit Kopfschmergehener nicht-radikularen Schmerzen
oder progredienter Skoliose. Ataxie, Gangunsichetmel Dysmetrie spiegeln die zerebellare
Schadigung wider. Durch die Kompression der Medutlalongata kommt es zur
Hirnstammsymptomatik mit Atmungsunregelmalligkeiteispiration, schlafassoziierten
Stérungen wie obstruktive oder zentrale Apnoen fiiterstreckung des Kopfes und
nachtlichem Husten und Dysfunktion kaudaler Hirmeer Die Schadigung der langen
Bahnen fuhrt zu Beeintrdchtigungen von Motorik ulensibilitat und Hypo- oder
Hyperreflexie (8, 46, 71, 78).

In der Polysomnographie macht sich die Atemstorung Schlaffragmentation und
verminderter Schlafeffizienz, reduziertem AnteilnvdREM- und Tiefschlaf, und einer
Erh6hung des AHI bemerkbar (171). Aul3er zu denigénfzentralen Apnoen kommt es auch
deutlich vermehrt zu periodischer Atmung und olldiven und gemischten Apnoen. Diese
sind durch die Instabilitat der oberen Atemwegecdutie Schwache der Pharynxmuskulatur
bedingt (8, 46, 78, 124, 171).

Diagnostik:

Bis zum Schluss der grof3en Fontanelle kann dasgelivabe mit der Schadelsonographie
beurteilt werden, anschlieBend mit dem MRT. Zur mslung von Schéadelndhten und
assoziierten knochernen Anomalien dienen RoOntgeaaunien. Auch Myelographie und

Computer-Tomographie kénnen eingesetzt werden. ddéafassoziierte Storungen haufig,
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schwerwiegend, und teilweise das einzig klinisckevante Symptom sind, sollte der
Polysomnographie ein fester Platz in der Diagnaatigeraumt werden (8, 24, 71, 78, 175).
Therapie:

Die Kompression des Hirngewebes wird durch dekomigrende Operationen beseitigt. Dies
fahrt nicht nur zu einer raschen Besserung der rE8inmptomatik, sondern oft auch der
Atemstorung (8, 46, 71, 89). Bei schweren Atemstgem kann eine néchtliche mechanische
Beatmung und gegebenenfalls eine Tracheostomig négrden. Bei leichteren zentralen
Schlafapnoen sind nasaler CPAP oder BiPAP und m#diarankung die Gabe von Sauerstoff
indiziert. Medikamentdse Alternativen stellen Azetiamid und Theophyllin dar (78, 179).
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1.4 Fragestellungen

Mit dieser Studie sollen folgende Fragen beantwaeverden:

Welche Art schlafbezogener Atemstorungen tritt B&@ndern mit kraniofazialen
Fehlbildungssyndromen wie oft und in welcher Sclensarf?

Besteht eine Abhangigkeit der respiratorischendaisse von bestimmten Schlafstadien?
Kommt es zu einer Beeintrachtigung der Schlafaegtuir und ist die Zahl der Arousal
abhangig vom Schweregrad der Erkrankung erhoht?

Besteht ein Zusammenhang von Veranderungen ders$affieattigung und der Schwere
der Atemstorung?

Was sind die Resultate der verschiedenen Therapiefo und welche Methoden flhren
zu den besten Ergebnissen?

Fuhrt die Therapie neben der Besserung der SBASh aua Besserung von
Tagessymptomatik, Verhalten, Lebensqualitat unelligenzleistungen?

Besteht eine typische Tagessymptomatik und istedashangig von Schweregrad der
SBAS, Polysomnographie-Parametern, Geschlecht; édter Syndrom?

Zeigen sich vermehrt Verhaltensauffalligkeiten, uw&nn ja in Abhangigkeit von
Geschlecht, Syndrom, Schwere der SBAS, Tief- odeMF5chlafanteil, Arousal- oder
Entsattigungsindex?

Ist die gesundheitsbezogene Lebensqualitat derekimermindert? Und wenn ja, besteht
eine  Abhangigkeit von Beurteiler, Alter, GeschlechtSyndrom oder
polysomnographischen Parametern?

Besteht ein Zusammenhang zwischen Tagessymptonvikaltensauffalligkeiten und
Lebensqualitat?

Sind die Intelligenzleistungen der Kinder mit CronzSyndrom beeintrachtigt?

Spielt der Arousalindex eine herausragende Rolte Tiigessymptomatik, Verhalten,

Lebensqualitéat oder Intelligenzleistungen?
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2 Patienten und Methoden

2.1 Die Polysomnographie

2.1.1 Das Schlaflabor

Um gleiche Standards fir Aufzeichnung und Auswegtwon Polysomnographien und
dadurch vergleichbare Ergebnisse in den verschesd&chlaflaboren zu erreichen, wurden
von der Deutschen Gesellschaft fir Schlafmedizith 8ohlafforschung 1992 Richtlinien zur
standardisierten Durchfiihrung entwickelt (120, 1I7&7).
Diese umfassen Voraussetzungen zu
« Umgebungsbedingungen:s geniigend groRer, vom Uberwachungsraum getrennter
Schlafraum mit Verdunklungsmaglichkeiten,
« kontinuierliche visuelle und akustische Uberwachung
« Ubernachtungsmaoglichkeit fir ein Elternteil,
e Kkeine Stérung durch Nebengerdusche und moglichst
geringe Beeinflussung durch Messsensoren,
* bei Umgebungstemperaturen von 18 — 20 °C.
« Zeitpunkt und Dauer der Untersuchung:wéahrend des gesamten Nachtschlafs (mind. 6
Stunden), bis zum 3. Lebensmonat auch
Tagableitungen.
» Haufigkeit: ¢ Untersuchung in zwei aufeinander folgenden NachterVermeidung
eines first night effects,
* Wiederholungsuntersuchung bei Normalbefund mit tuobs-
weisenden anamnestischen oder klinischen Symptomen.
* Personelle Voraussetzungens Vorbereitung und Verkabelung durch speziell
ausgebildete MTAs, Krankenschwestern oder -pfleger
« kontinuierliche Uberwachung durch Fachpersonal
unter Aarztlicher Notfallbereitschaft und kardio-
pulmonaler Reanimationsbereitschatft.
Das seit August 1999 auf der Station Fanconi deivaysitatskinderklinik Wturzburg
bestehende péadiatrische Schlaflabor setzt sichnmusa aus einem Schlafraum, dem

~Schlummereck®, in dem die Kinder an die Messeletttn angeschlossen werden und -
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eventuell zusammen mit einem Elternteil - schlafend dem Ableiteraum, in dem die
Messung durch einen Computer aufgezeichnet wirsl.N@ivember 2004 war SleepLab 1000
Pro das verwendete Schlaflaborsystem, seitdens dag Update SleepLab 1000e.

Etwa eine Stunde vor der normalen Einschlafzeitiwlias Kind durch das Pflegepersonal an
folgende Ableitungen angeschlossen. Dabei werdedt/wi

» zwei EEG-Elektroden an den Positionen C3 und C4laraght. Die Ableitung erfolgt
gegen die Referenzelektroden Al und A2: 2-Kanal EEG

» zur Aufzeichnung von Augenbewegungen je eine Ebeldrseitlich des rechten und
linken Lidwinkels platziert und gegen eine gememeseReferenzelektrode abgeleitet.
Die Potentialdifferenz zwischen Kornea und Retiilarf zu Potentialanderungen, die
von den Elektroden erfasst werden: EOG

* Uber zwei bipolare Elektroden am M. submentalisk$ abgeleitet.

» der Flow durch eine oronasale Atemfluss- odep-8f@ssung uber einen unterhalb der
Nase angebrachten Thermistor bestimmit.

e ein Mikrophon seitich neben dem Kehlkopf zur Auftsung von
Schnarchgerauschen angebracht.

« das EKG uber zwei Elektroden aufgezeichnet, didtsesubclavicular und links
unterhalb des Rippenbogens auf den Brustkorb gekletzlen.

» ein thorakaler Atemgurtel auf Héhe der Mamillen wid abdominalen Piezo-Effort-
Gurt auf Nabelhohe zur Messung der Atemanstrengangebracht, ohne die
Atembewegungen einschrénken oder verrutschen zoekdrEine andere Moglichkeit
der Atemanstrengungsmessung ist die Induktionsggatbgraphie.

« Klebesensoren an Zeige- oder Mittelfinger zur Regising der Sauerstoffsattigung
befestigt. Diese wird seit November 2004 Uber aeegrierten VG 3100 Pulsoximeter
gemessen, vorher tber BC | Oxgloc.

* der PaCQ@ bestimmt: entweder endexspiratorisch mit dem BKapnograph oder
zusammen mit dem Pa@anskutan.

Mit einer Videokamera mit Restlichtverstarkung widds Kind wé&hrend der Ableitung
gefilmt, ein Raummikrophon zeichnet die Gerdusamdbleiteraum auf.
Nicht standardmafig, aber bei Indikation kann zlisét

e« ein mehr als 2-Kanal-EEG durch Ankleben weitererGEHHektroden abgeleitet

werden.

e am M. tibialis anterior beider Beine ein bipolaEddG abgeleitet werden.
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« die Aktivitat Uber einen Bewegungssensor am Hamhdelquantitativ registriert

werden.

e Uber einen am abdominalen Effort-Girtel angebrachkbrperlagesensor die

Korperlage bestimmt werden.

Abbildung 2.1.1: vollstandig ,verkabelte® Patientimit Crouzon-Syndrom vor der

Polysomnographie

EOG-Elektrode
NnCPAP-Geréat
Schnarch-Sensor

Thorakaler Effort-Gurt

Abdominaler Effort-Gurt
YOKE-Box

Pulsoxymeter

Nachdem die Haut fur einen  optimalen  Haut-ElektroHentakt  mit
Ubertragungswiderstanden zwischen Elektroden unat Man unter 102 gereinigt wurde,
konnen die Goldnapfelektroden fur EEG, EOG, EMG dinel Referenzelektroden auf ihre
jeweilige Position gesetzt und fixiert werden. Awerdbehaarten Kopfhaut werden die
Elektroden nach grundlicher Reinigung mit Kollodiitebstoff befestigt.

Die Kabel aller Kopf-Elektroden werden vom Hintepkals ,Zopf* zur Head-Box gefuhrt.
Die Sensoren zur Erfassung der respiratorischersdiégésn werden an der YOKE-Box am
abdominalen Atemgurtel angebracht. Zusammen werdead- und YOKE-Box und

Pulsoxymeter an den Polysomnographen angeschlossen.

23



Die Aufzeichnung sollte den ganzen Nachtschlaf wsda und mdglichst wenig von auf3en
gestort werden. Die Dauer der Aufzeichnung schwaltdrsbedingt, betragt aber meist
zwischen neun und zehn Stunden (120, 144, 175).

2.1.2 Die systematische Auswertung von Schlafpalyhien

Die Polysomnographien der Kinder wurden vor NovemB604 mit dem Schlaflabor
SleepLab Pro der Firma Jaeger aufgenommen, seitderden sie von dem Somnostar-
System SleepLab 1000e der Firma Jaeger, jetzt ¥iamyfgezeichnet und vom Computer
jeweils nach den Kriterien von Rechtschaffen undeKg130) ausgewertet. Anschlie3end
wurden alle Befunde durch die behandelnden Arzte @auw, Dr. Miller-Stéver, Dr.
Schropp, Dr. Maier, Dr. Handwerker) manuell befundir die vorliegende Studie wurden
alle Polysomnographien zur Vermeidung untersuctenadpger Differenzen nach den
Empfehlungen ,Polysomnographische UntersuchungeBéiiglinge und Kinder — Anleitung
fur die Laborarbeit* von H. J. Niewerth und A. Waat(177) auf der Grundlage von A.
Rechtschaffen und A. Kales (130) mit Beriicksichtigguler Arousals nachbefundet, um eine
bessere Vergleichbarkeit zu erreichen. Bei 93 % Kiader wurden in mindestens zwei
aufeinander folgenden N&chten Messungen durchgef8brwar es mdglich, die technisch
bessere Aufzeichnung zur Auswertung zu verwendeareW beide N&chte technisch gut
verwertbar, wurde zur Vermeidung des first nighteets (149), d. h. einer durch die
ungewohnte Umgebung im Schlaflabor bedingten Beahtigung des Schlafs, in der Regel
die zweite Nacht zur Nachbefundung herangezogenig&iMale wurden beide Nachte
nachbefundet und aus den relevanten Daten der Bahrohit gebildet, da die Angaben in der
Literatur Gber die Existenz eines first night effem der Polysomnographie von Kindern und
Jugendlichen nicht einheitlich sind (149 vs 75) @itk Variabilitdt zwischen den Nachten
sich in der Regel nicht in den respiratorischenndeon in den Schlaf-Parametern
widerspiegelt.

2.1.3 Messparameter und Auswertung der Polysompbiga

Folgende Parameter wurden analysiert:
« Die Makrostruktur des Schlafs, d. h. Schlafzeit,hl&effizienz, die NREM-

Schlafstadien eins bis vier und das Stadium REM.
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» Die Mikrostruktur des Schlafs, worunter Bewegungsaals und spontane Arousals,
zu denen sowohl EEG- als auch respiratorische, yBaablly- oder Schnarch-Arousal
zahlen, fallen.

Des Weiteren wurden die respiratorischen Aufzeicigem begutachtet. Dabei wurden

Atmungsmuster und -frequenz beurteilt und sowohdsgehverschiebungen ab 90 Grad als
auch der Anteil periodischer Atmung am Gesamtsch&afertet. Herz- und Atemfrequenz

wurden im ruhigen Tiefschlaf bestimmt.

Atempausen zwischen dem Ende des letzten und dgmrBdes nachsten Atemzugs wurden
in zentrale, obstruktive und gemischte Apnoen teiléer

» Obstruktiver Apnoe-Index pro Stunde (OAl)
Bei obstruktiven Apnoen kommt es trotz weiter vardhener, z. T.
A/M/\ auch vermehrter Atemanstrengungen von Thorax-  und
/\/V\A/\ Abdomenmuskulatur zum Sistieren des AtemflussesstrOktive
N\M/-\ Apnoen jeder Lange werden gezéhlt (97). Obstrukiiie auch
zentrale Apnoen koénnen von Arousals, Sattigung$iebfaoder
Veranderungen der Herzfrequenz gefolgt werden. darsAnzahl solcher Ereignisse pro

Stunde wird der obstruktive Apnoeindex (OAI) bemgeth Dabei ist bei Kindern schon ein
OAl ab 1/h als abnormal zu werten (4, 97, 162).

Abbildung 2.1.3: zentrale-{» ) und obstrukti\@) (Apnoen, gefolgt von Arousalsy( ),
Herzfrequenzveranderungeh ( ) und Séttigungsalmf@ll).
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Zentraler Apnoe-Index pro Stunde (CAl)

Zentrale Apnoen sind durch ein Sistieren von Atestl und

M Atemanstrengungen von Thorax und Abdomen gekenmzeicEs

wurden bei Kleinkindern zentrale Apnoen mit eineauBr von
mindestens 3 Sekunden gewertet, bei Kindern abkGrigen (118,
176, 177). Nach der American Thoracic Society {Ajl zentrale
Apnoen pathologisch, wenn sie langer als 20 Sekundauern, oder mit
Entsattigungen vorr 4 % oder einep 25%-igen Veranderung der Herzfrequenz
einhergehen. Zentrale Apnoen nach Bewegung odefz&eauwurden nur bei
auffalliger Haufung gewertet. Der CAI ergibt sichsader Anzahl der Ereignisse pro
Stunde und beschreibt den Schweregrad der zentdilemstorung (CAI> 5/h
pathologisch).
Hypopnoeindex pro Stunde
Hypopnoen sind definiert durch einen Abfall der Atmgsamplituden um mindestens
50 %, ein Absinken der Sauerstoffsattigung M %, oder ein folgendes Arousal.
Die Anzahl der Hypopnoen pro Stunde Schlafzeit besbt der Hypopnoeindex
(176).
Periodische Atmung
Bei periodischer Atmung findet man mindestens drentrale Apnoen mit einer
Mindestdauer von 3 Sekunden, die durch hochsteds Sekunden dauernde
Atmungstatigkeit unterbrochen werden. Dabei ist éinteil an der gesamten
Schlafzeit (TST) von uber 3 % als pathologisctweuten.
Respiratory Distress Index (RDI) in REM- und NRESEthlaf
Der RDI ergibt sich aus der Anzahl der zentralebstaktiven und gemischten
Apnoen und Hypopnoen pro Stunde. Er wurde fir NRERND REM-Schlaf und fur
die TST berechnet und gibt die Schwere der Aterastpan: < 1 gilt als normal, eine
milde Atemstérung liegt bei einem RDI von 1 - 5 veme mafige bei RDI zwischen
5 - 10 und eine schwere bei einem RD10 (75). Zur Bestimmung des Schweregrads
einer obstruktiven Atemstorung wird der obstruktienoe-Hypopnoe-Index (0AHI),
der sich aus der Anzahl der obstruktiven Apnoen wthgopnoen pro Stunde
Schlafzeit ergibt, verwendet, zentrale Atemstorungglt man mit Hilfe des CAI ein.
Beide werden jeweils fir REM- und NREM-Schlaf un@TTangegeben.
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* Arousalindex
Unter Arousal versteht man jede plotzliche Anderdeg EEG-Frequenz, meist 2
oder a-Frequenzen von mehr als 16 Hz. In dieser Arbeitrdem nur
Frequenzveranderungen, die langer als drei Sekurdemern, bericksichtigt.
Zwischen zwei Arousals muissen mindestens zehn #ekuningestdrten Schlafs
liegen. Es wurde zwischen spontanen Arousals, zuerdeEEG-, BradyTachy-,
respiratorische und Schnarch-Arousasl zahlen unvdeBangsarousals unterschieden.
Bei Bewegungsarousals kommt es nach RechtschaffienKales (130) zu einer
EMG-Aktivierung und einer Aktivierung in irgendeime weiteren polysomno-
graphischen Parameter (98, 151, 156).
* 0O,-Grundsattigung in %
Unter O2-Grundsattigung versteht man die durch#iibhe Sauerstoffsattigung des
Blutes wahrend der gesamten Messung. Werte vdh% §elten als pathologisch, bei
gesunden Kindern liegt die Sauerstoffgrundsattiguormalerweise bei 96 % (4, 97).
» Entsattigungsindex pro Stunde
Der Entsattigungsindex ergibt sich aus der Zahéralelevanten Entsattigungen
(Abfall von> 4 % oder auf < 92 %) und wird zur Artefaktkorrakirei der manuellen
Auswertung nachgepruft (97).
* Minimale Sauerstoffsattigung
Die minimale Sauerstoffsattigung ist die niedmgs,-Sattigung, die nach
Artefaktkorrektur wahrend der gesamten Aufzeiclghemnreicht wird.
* Herzfrequenz
Die Grundherzfrequenz wird aus dem Durchschnittdetbolter Bestimmungen im
ruhigen Tiefschlaf berechnet. Die Grenzen fir @&eadyTachy-Index werden nach
Angaben von Niewerth und Wiater (177) durch Additund Subtraktion von 30 %
der Grundherzfrequenz zur Grundherzfrequenz bedtimm
Als Normkollektive bei der Auswertung der Datenrdee vor allem das im Altersaufbau
(1 bis 18 Jahre) gut vergleichbare Normalkollektion C. L.Marcus von 1992 (97).
AulRerdem wurden die Normalwerte von Niewerth undatéfi (176) fur Sauglinge und
Kleinkinder von 2000 und die polysomnographischemmalwerte von Acebo von 1996 (1)

bertcksichtigt.
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Tabelle 2.1.3.1: Normwerte nach C. L. Marcus bdie 2.1.3.2: Normwerte nach C. Acebo

Apnoe-Index <1/h Jungen Madchen
maximaler PetCO2 <53 mmHg Anzahl 23 22
minimale Sa02 > 92 % Alter 13,33 13,8
Entsattigungsindex <1,4 Arousal- 3,2/h 4,6/h
Index
Apnoe- 1/h 0,9/h
Index
Alin 1,3/h 1,4/h
REM
RDI 1,3/h 1,1/h
RDI in 1,5/h 1,6/h
REM
min. 93,50% 94,30%
Sa02

Durch Beschreibung, Quantifizierung und Bewertungeser Parameter wird ein
Polysomnographiebericht erstellt. Anamnese und iKlisind dabei vor allem bei der
Abschatzung der pathologischen Bedeutung einesriétees mit den sich daraus ergebenden
Konsequenzen fur die weitere Diagnostik und Theraphr wichtig.

Aus den Akten der Kinder wurden neben der Anamnegebesonderer Wichtung der
Tagessymptomatik, weitere Befunde (z. B. Chiaridifdrmation, Hydrozephalus mit VP-
Shunt), die erfolgte und geplante Therapie und Ri¢entendaten und -anschriften zum
Verschicken der Fragebdgen enthommen.

2.2 Fragebbgen

2.2.1 Der OSAS-Fragebogen nach Paditz

Basierend auf dem Dresdner Fragebogen von E. Padérz zwischen 1.10.1999 und
30.9.2000 im Rahmen einer Multizenterstudie bei dei bis U 9 routinemallig von den
Eltern ausgefillt wurde, wurde ein Fragebogen mdt fhultiple-choice Fragen zu
anamnestischen Leitsymptomen und Hinweisen aufGfs&S zusammengestellt (s. 6.2.1).
Im Originalfragebogen (116) wurden 15 Merkmale eiiter Spezifitat von bis zu 100 % und
einer Sensitivitdt von bis zu 69 % als richtungsead fir OSAS, bzw. nachtliche
Hypoxamien selektiert (117). AufRer nach den auch Dresdner-Fragebogen gefragten
Symptomen Hyperaktivitat, morgendliche Weckbark&dhlaf mit rekliniertem Kopf, Blasse,
Schnarchen, Konzentrationsfahigkeit, Tagesmudigeitwitzen im Schlaf, Infekthaufigkeit,

nachtliches Aufwachen, Mundatmung tagsiber, Midegwf: Haufigkeit und Dauer,
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Nykturie, bzw. Enuresis wurde von uns noch morgehdl Kopfschmerzen in die Liste

aufgenommen, das sowohl bei obstruktivem Schlafegyradrom als auch bei kraniofazialen
Fehlbildungen beobachtet werden kann. Die Fragexm maorgendlicher Mundtrockenheit

und der Anzahl der in der Familie gerauchten Ziganepro Tag entfielen wegen schwerer
Objektivierbarkeit. Der Fragebogen wurde insges2fntlal durch die Eltern von 22 Kindern

ausgefullt. Zum Zeitpunkt des Ausfillens waren Hieder zwischen 6 Monaten und 19

Jahren alt. Wie auch Ipsiroglu et al. (70) erwéderwir also die Altersspanne, in der der
Fragebogen eingesetzt wurde. Die Eltern kreuzteveije die am ehesten zutreffende
Moglichkeit der drei Antwortkategorien an, beispigéise bei der Frage nach der Haufigkeit
des nachtlichen Schnarchens ihrer Kinder: mein Ksodnarcht nachts nie - manchmal -
meistens. Dabei wurden alle Symptome gleichstavkayget: nein = 1 Punkt, manchmal = 2
Punkte, standig = 3 Punkte.

Mit Hilfe des OSAS-Fragebogens soll die Haufigksipischer OSAS-Leitsymptome bei

Kindern mit kraniofazialen Fehlbildungen ermittelierden und herausgefunden werden,
welche Symptome, bzw. Symptomkombinationen besaenadeit dem Schweregrad der

obstruktiven Atemstdérung, der Tagessymptomatik des anderen Fragebdgen und der
psychologischen Testung korrelieren. Aufl3erdem gstdl Stellenwert anamnestischer
Merkmale innerhalb der OSAS-Diagnostik bei diessgidhtengruppe untersucht werden.

2.2.2 Fragebogen zur Erfassung Enzephalopathiedlypn Verhaltens von finf- bis

zehnjahrigen Kindern nach Meyer- Probst (1978)

Der Fragebogen zur Erfassung Enzephalopathie-typis&/erhaltens (E-F) (s. 6.2.3) wurde
von Meyer-Probst 1978 bei der Vorbereitung zur Bdstr Langsschnittuntersuchung an
6-jahrigen Risikokindern zur Erfassung von Verhadteeobachtungen entworfen (99). Im
Rahmen der Neustandardisierung 1993 anhand eipgisentativen Stichprobe (n = 572) 6-
bis 7-jahriger Kinder von Dietze (45) wurden die ridaverte getrennt flir Jungen und
Madchen aktualisiert und so eine unmittelbare \@cpbarkeit erreicht (100). Dass eine
getrennte Normierung fur Jungen und Madchen erfbetieist, wurde in verschiedenen

Studien (79, 80) nachgewiesen, da Jungen regealblaliechter als Madchen beurteilt wirden.
AuBerdem wurde auch die Person des Beurteilersinmégeogen, so dass jetzt eine
Beurteilung nicht nur durch Erzieher, sondern awgkch die Eltern mdglich ist. Die

geschlechtsspezifischen Normwerte sind fiir denréliéereich von 5,6 bis 10,0 Jahren gultig.

Der Fragebogen setzt sich aus 40 Fragen zusammesickl auf finf faktorenanalytisch
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begrindete Teilskalen verteilens  Hyperkinese (7 Fragen)
» Soziale Anpassung (11 Fragen)
* Emotionale Labilitat (4 Fragen)
* Intelligenz (7 Fragen)
* Erziehbarkeit (13 Fragen)

Zu jeder Frage bestehen vier Antwortkategoriensalibeschreiben die Haufigkeits- und
Intensitatsabstufungen der Merkmale und werdenwverischiedenen Punktzahlen bewertet:
eine hohe Punktzahl entspricht sowohl in den Tallsk als auch in der Gesamtskala, dem
C-Wert, dem erwiunschten Verhalten.

Aus der Summation aller Einzelwerte ergibt sich@esamtwert (C-Wert, von null bis zehn),
der in der Normgruppe mit einer Standardabweichwog 2 im Mittel bei 5 liegt.
C-Standardwerte von < 3 werden als Hinweis auf Eimeephalopathie gewertet, sind sie < 2
kann gezielt nach zerebralen Dysfunktionen gesuwarden (79, 100). Beim Einsatz des
Fragebogens in einer Gruppe von verhaltensauféiligindern mit Gesamt-C-Werten unter
6, ist eine statistisch signifikante Differenziegumwischen ,enzephalopathischen* Kindern
mit einem C-Wert von 0 oder 1 und ,nicht-enzephatbschen® Kindern mit C-Werten
groRer als 3 moglich (79). Der Enzephalopathie-€bagen allein ist zur Diagnosestellung
.Enzephalopathie” nicht geeignet, wohl aber nebenatientierenden Verhaltensdiagnostik
zur Kontrolle von Therapie- und Férdermal3nahmen.

Die Ergebnisse der von den Eltern ausgefillten ébégen der Kinder wurden wie auch in
friheren Arbeiten von Schubert 1998 (152), Schup@l2154) und Krug 2003 (88) mit der
Normgruppe von 1993 verglichen.

2.2.3 KINDL-Fragebogen zur Erfassung der gesungberogenen Lebensqualitdt von

Kindern und Jugendlichen

Mit dem 1994 von Bullinger et al. entwickelten ud®98 durch Ravens-Sieberer und
Bullinger revidierten Fragebogen ist es mdglicte giesundheitsbezogene Lebensqualitat von
kranken und gesunden Kindern und Jugendlichen dowofth Selbst- als auch durch

Fremdbeurteilung durch die Eltern zu ermitteln (129 6.2.2 und 6.2.4).

Da der Fragebogen die kindlichen Entwicklungsfamntite berlcksichtigt, liegen fir die

Selbstbeurteilungsversion drei Formen vor:
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» Kiddy-Kindl fur Kinder von 4 — 7 Jahre

» Kid-Kindl fur Kinder von 8 — 12 Jahre

* Kiddo-Kindl fur Jugendliche von 13 — 16 Jahre.
Fur die Eltern gibt es zwei altersabhangige Fremdbgungsversionen:

» Kiddy-Kindl fur Kinder von 4 — 7 Jahre

« Kid-Kiddo-Kindl fur Kinder und Jugendliche von 813 Jahre.
Die Kurzform sowie krankheitsspezifische Module dem hier nicht eingesetzt.
Der Kindl-Fragebogen setzt sich aus 24 Fragen zoamvon denen jeweils vier einer der
sechs Dimensionen (Subskalen) der gesundheitshezogéebensqualitdt korperliches
Wohlbefinden, seelisches Wohlbefinden, Selbstweramilie, Freunde und
Funktionsfahigkeit im Alltag (Schule, bzw. Kindergen) zugeordnet sind. Aus den
Subskalen I&sst sich durch Addition die Gesamtsuilvesémmen.
Das Modul ,Erkrankung® besteht aus sechs Items soldl von Kindern und Eltern bei
langerer Erkrankung bzw. bei Krankenhausaufenthaltsgefillt werden, um die
Lebensqualitat in Bezug auf die Krankheit, auchSmne vom Coping mit der Erkrankung,
zu erfassen.
Beim Kiddy-Kindl-Fragebogen wird in der Selbstbeilttngsversion nur der Total-Score und
keine Subskalen berechnet, da es pro Dimensiozweir tems gibt. Die Antwortkategorien
sind statt funfstufig dreistufig. Die Kiddy-Elterassion entspricht der Elternversion fur 8- bis
16-jahrige Kinder, enthalt aber noch 22 zusatzlitieens als eigene Subskala, da in der
kirzeren Selbstbeurteilungsversion weniger Inforom&in gewonnen werden kénnen.
Da Fragen und Anweisungen Klar formuliert sind, hém die Kinder und Jugendlichen den
Fragebogen ohne fremde Hilfe ausfillen. Kindere, bch nicht oder nicht gut genug lesen
konnen, kann der Fragebogen auch als Interviewfangelesen werden. Dabei wird die dem
Empfinden am ehesten entsprechende Antwortaltematis den Mdglichkeiten ,nie- selten-
manchmal- oft- immer®, bzw. in der Kiddy- Kind- \&on ,nie- manchmal- ganz oft"
markiert (127, 128, 129).
Die psychometrischen Gutekriterien wurden als edin stellend bewertet (128).
Anhand von Referenzwerten aus verschiedenen Studiggden die Ergebnisse interpretiert.
Die Kindl-Fragebdgen wurden von 20 Kindern und 18ttérn ausgefullt. Dabei flllten drei
Familien den Fragebogen bei verschiedenen Unteusigelm mehrmals aus.
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2.3 Testung der Tagesleistungsfahigkeit mit dem AMimer Psychologischen

Kurzdiagnostikum

Mit der Wirzburger Psychologischen Kurz-DiagnostWUP-KD) kénnen innerhalb von
etwa einer Stunde Intelligenzquotient, sensomatbesund feinmotorische Funktionen,
Reaktionsfahigkeit und Aufmerksamkeit erfasst warde

Das von H. Ottensmeier et al. (114) zur Intellighagnostik bei Hirntumoren entwickelte
Verfahren besteht aus 2 Blocken: Einem ,paper-ugrki-Teil, in dem mit einem
Matrizentest von Raven (coloured/standard progressiatrices) sprachunabhangig abstrakte
Problemltseféahigkeiten getestet werden, mit demvghmpmental Test of Visual-Motor-
Integration® von Beery, der visuelle Diskriminationmotorische Fahigkeiten und
Integrationsleistungen misst, und dem ,Zahlennagdw®en vorwarts”, das basale
Gedéachtnisleistungen priift, und das ein Mal3 figenthtiges, einzelheitliches Denken ist.
Dieser 1. Block kann in weniger als 30 Minuten dhgefiihrt werden.

Im 2. Block werden mit computergestitzten Tests dvikf Reaktionsleistungen und
Aufmerksamkeit untersucht. Beim ,Speed-Tapping” m&@m Uber die Erfassung schneller
Handbewegungen beim Druck auf eine Hochleistungsetaste Schnelligkeit,
Gleichmaligkeit, Ermidung und Lateralitat beurtedirden. Auch einfache Reaktionszeiten
als Reaktion auf Licht- oder Tonsignale kénnen sstfawerden. Eine Adaptation des
~continuous Performance Test" ermdglicht die Diffierierung von Treffern und Fehlern,
aber auch die weitere Unterscheidung der Fehldteimer bei falscher Reaktion auf einen
Hinweisreiz und bei falscher Reaktion auf den Zielr Au3erdem kann hier auch die mentale
Reaktionsschnelligkeit bei Entscheidungsaufgabstirbent werden.

Mit Hilfe dieser Testung kénnen Aussagen lUber démtale, sensomotorische und motorische
Leistung der Kinder getroffen und Zusammenhangeraatht werden.

FUr bestimmte Altersbereiche bestehen jeweils Nartey die eine Wertung der Resultate
der Kinder ermdglichen (114).

2.4 Patientenkollektiv

Von September 1999 bis Méarz 2006 wurden 28 Kindersygndromalen Kraniosynostosen
insgesamt 122-mal im Schlaflabor der Universitaid&rklinik polysomnographisch

untersucht.
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In die Studie wurden alle Kinder mit kraniofazialeahlbildungen aufgenommen, die

- zum Zeitpunkt der Polysomnographie mindestensssbtonate alt waren,

- entweder ein kraniofaziales Syndrom oder eingleehbare kraniofaziale Fehlbildung mit
Mittelgesichtshypoplasie haben.

Von allen 122 Polysomnographien wurden 75 im Rahuatieser Studie nachbefundet und

gehen deshalb in die Auswertung ein. 54 % (15/28)uthtersuchten 28 Kinder sind Jungen,

46 % (13/28) Madchen. Zum Zeitpunkt der ersten R&Een die Kinder und Jugendlichen

zwischen sieben Monaten und 19,25 Jahren alt, dashBchnittsalter lag bei 7,7 Jahren (92

Monaten). Von 13 Kindern wurden nur eine oder zWachte im Schlaflabor aufgezeichnet,

das ergibt insgesamt 21 Nachte, die restlichenN#&dhte verteilen sich auf 15 Kinder, bel

denen bis zu 19 Kontroll-Polysomnographien abgstieiurden.

Tabelle 2.4: Patientenkollektiv, beschrieben nadlrdbkung, Alter, bestehendem ventrikulo-
peritonealem Shunt, Chiari-I-Malformation, Epilepsind CPAP- oder BiPAP-Beatmung.

Alter in

Jahren bei
Erkrankung 1.PSG VP-Shunt |Chiari-I-MF | Epilepsie  |CPAP/BIPAP
M. Crouzon 3 ja
M. Crouzon 2
M. Crouzon 5 ja
M. Crouzon 11 ja
M. Crouzon 12 ja ja
M. Crouzon 0,5 ja
M. Crouzon 6 ja ja ja ja
M. Crouzon 5 ja ja ja
M. Crouzon 5
M. Crouzon 18,5 ja ja
M. Crouzon 19
M. Crouzon 9 ja
M. Crouzon 4 ja ja
M. Crouzon 0,5 ja ja ja
Apert-Syndrom 7,5
Apert-Syndrom 17
Apert-Syndrom 5
Apert-Syndrom 115
Apert-Syndrom 4
Apert-Syndrom 11
Apert-Syndrom 0,75
Minke-Syndrom 10
syndromale MGHypoplasie 3
Pfeiffer-Syndrom 10
kraniofaz. Dysmorphie 8
kraniometaphys. Dysplasie 10,5
Franceschetti-Syndrom 0,75
Saethre-Chotzen-Syndrom 13
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Bis auf drei Patienten mit unklaren kraniofazialeehlbildungen litten Kinder an einem
definierten kraniofazialen Syndrom.

Bei 14 Kindern mit Crouzon-Syndrom wurden 74 Poigeographien durchgefihrt. Das
jungste Kind war bei der ersten PSG sieben Morigtdas Alteste 19 Jahre, der Durchschnitt
lag bei 7,4 Jahren (89 Monate).

Bei 7 Kindern liegt ein Apert-Syndrom vor, sie wandzusammen 25 Nachte im Schlaflabor
untersucht. lhr Alter zum Zeitpunkt der ersten PI&& zwischen neun Monaten und 16,75
Jahren. In dieser Gruppe lag der Altersdurchschait8 Jahren (96 Monate).

Vom Muncke-Syndrom, dem Franceschetti-Syndrom, éeiffer-, bzw. Saethre-Chotzen-
Syndrom war je ein Junge betroffen, bei der Erstisoichung im Schlaflabor war ein Junge
zehn Monate alt, die anderen zwischen neun undf Zabtlen.

Ein Junge und zwei Madchen mit nicht klassifizierteaniofazialen Fehlbildungen waren
zwischen drei und zwdlf Jahren alt.

Neben der vorzeitigen Verkndcherung der Schadedntimdet man bei einigen (neun der 14
Kinder mit Crouzon-Syndrom) Kindern auch eine Chidvlalformation. Hierdurch kann es
Zu einer Zunahme von zentralen Apnoen und peribdisAtmung mit resultierender
Erhbhung von zentralem Apnoe-Index (CAIl) und RDImkoen. Dies wird bei der
Beurteilung der Atemst6érung durch die Unterteiluieg RDI in CAl und AHI beriicksichtigt.

2.5 Statistik

Nachdem die Daten von OSAS- und E-F-Fragebogeriner &PSS-Datei erfasst wurden,

erfolgte die Statistik in Form von HaufigkeitsangabKorrelationsanalyse nach Pearson bei
Normalverteilung, bzw. nach Spearman und mittetsdeTests nach Mann und Whitney fur

unabhangige Stichproben.

Die Auswertung der Kindl-Fragebogen erfolgte mitndérogramm SPSS (Statistical Package
for the Social Sciences) zur statistischen DatdgaeaWenn Items einer Skala fehlen, ist

eine Auswertung der Skala trotzdem mdglich, solamgeiger als 30% der Items fehlen, da

dann eine Mittelwertsersetzung erfolgen kann. Dat,die Standardisierung des Inhalts und
der Auswertung eine sinnvolle Interpretation demd{iSkalen mdglich“ macht (129), missen

zehn Items umkodiert werden, damit bei allen Iteinsl Skalen ein hoherer Wert einer

besseren Lebensqualitat entspricht. Durch Addidienitems einer Skala werden Skalenwerte
und dann anhand von speziellen Formeln der Skalem$erechnet, abschliel3end werden die

Skalen auf 100 transformiert.
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Die durch die Polysomnographie gewonnenen Daternlevum Microsoft-Exel-Dateien und
in das Statistikprogramm SPSS eingetragen und ma#eth ausgewertet. Zusammenhange
zwischen normalverteilten Stichproben wurden mifeHder Korrelation nach Pearson, bei
nicht normalverteilten Stichproben mit der Korrgat nach Spearman untersucht.
Normalverteilte Stichproben wurden je nach Fradiestg mit dem t-Test fur unabhangige
oder abhangige Stichproben verglichen, bei nichimadverteilten Stichproben kamen als
nichtparametrische Tests der Mann-Whitney-U-Testub@bhéngigen, bzw. der Wilcoxon-

Test bei zwei verbundenen Stichproben zum Einsatz.
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3 Ergebnisse

3.1 Ergebnisse der Polysomnographie

3.1.1 Apnoen

Obstruktive Apnoen und obstruktiver Apnoe-Index

Bei 85,7 % der Kinder fanden sich bis zu 68 obsivekApnoen in der ersten Nacht, nur 4
Kinder hatten keine obstruktive Apnoen. Der obsimgkApnoe-Index lag bei 1,8/h.

Von den Kindern mit Crouzon-Syndrom hatten 92,9 & zu 38 obstruktive Apnoen bei
einem obstruktiven Apnoe-Index von 2,2/h. Bei dendérn mit Apert-Syndrom, von denen

85,7 % maximal 24 obstruktive Apnoen hatten, lagatestruktive Apnoe-Index bei 0,7/h.

Tabelle 3.1.1.1: obstruktive Apnoen (in % der Kindmd Anzahl im Durchschnitt) und

obstruktiver Apnoe-Index

obstrukt. Apnoen bei % Kindern Durchschnitt oAlndex
alle Kinder (n = 28) 85,7 16,1 1,8/h
Crouzon (n = 14) 92,9 17,7 2,2/h
Apert (n=7) 85,7 6,7 0,7/h

Zentrale Apnoen und zentraler Apnoe-Index

96,4 % aller Kinder hatten mindestens eine und mncBschnitt 29,7 zentrale Apnoen. Der
zentrale Apnoe-Index lag bei 3,3/h.

Bei den Kindern mit Crouzon-Syndrom traten bei 929durchschnittlich 33,1 zentrale
Apnoen auf, maximal waren es 142, der zentrale Agndex lag im Mittel bei 3,8/h. Alle
Kinder mit Apert-Syndrom hatten mit einem durchstthohen zentralen Apnoe-Index von
3,0/h mindestens 4 und héchstens 73 zentrale ApmaeeMittelwert lag bei 27,9.

Gemischte Apnoen

Nur bei 39,3 % aller Kinder fanden sich gemischpméen.

Die Halfte der Kinder mit Crouzon-Syndrom zeigte bhu 20 gemischte Apnoen, mit einem
Durchschnitt von 2,3. Von den Kindern mit Apert-8yom fand sich bei 28,6 % maximal

eine gemischte Apnoe, der Mittelwert lag bei 0,3.
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Tabelle 3.1.1.2: zentrale Apnoen, zentraler Aprindex und gemischte Apnoe in % der
Kinder

gem. Apnoen
zentrale Apnoen | bei % Kindern Durchschnitt zAlndex (% der Kinder)
alle Kinder (n = 28) 96,4 29,7 3,3/h 39,3
Crouzon (n = 14) 92,9 33,1 3,8/h 50,0
Apert (n=7) 100 27,9 3,0/h 28,6

3.1.2 Hypopnoen und periodische Atmung

Hypopnoen

Bei allen Kindern traten durchschnittlich 37,5 Hppoen auf. Der Mittelwert des
Hypopnoeindex lag bei 4,6/h und reichte von 0,1i#23,6/h.

Bei den Kindern mit Crouzon-Syndrom kam es im Dsoatinitt zu 6,4 Hypopnoen pro
Stunde Schlaf mit einem Hypopnoeindex von 0,5/h23i$/h. Der Hypopnoeindex bei den
Kindern mit Apert-Syndrom reichte von 0,45/h bi8/B,und lag im Mittel bei 2,3/h.

Periodische Atmung
Nur bei einem Kind mit Crouzon-Syndrom und sympttstaer Chiari-lI-Malformation (4
%, 1/28) fand sich periodische Atmung mit einem hphigischen Anteil an der

Gesamtschlafzeit von 21,2 %.

Tabelle 3.1.2: Hypopnoen (durchschnittliche Anzahtl Hypopnoeindex) und periodische
Atmung (% der TST)

Hypopnoen Hypopnoeindex period. Atmung
alle Kinder (n = 28) 37,5 4.6/h 1 Kind: 21,1 %
Crouzon (n = 14) 49,2 6,4/h 1 Kind: 21,1 %
Apert (n = 7) 21,1 2,3/h 0

3.1.3 Respiratory Disturbance Index (RDI) und aligiver Apnoe-Hypopnoe-Index (0AHI)

OAHI

Der Index aus obstruktiven und gemischten ApnoehHypopnoen (0AHI), der die Schwere
der obstruktiven Atemstorung festlegt, betrug iKindern zwischen 1,98 und 4,30, d. h.
sie zeigten eine milde obstruktive Atemstorung. B&in Kindern wurde eine mafiggradige

obstruktive Schlafstérung mit einem oAHI von 5,08119,52 festgestellt. Funf Kinder zeigten
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ein schweres obstruktives Schlafapnoesyndrom méneioAHI von 10,48 bis 27,92. Zwei

Kinder wiesen mit oAHI-Werten von 0,11 und 0,57rkeebbstruktive Atemstdrung auf.

Jedes der 14 Kinder mit Crouzon-Syndrom hatte eingtruktive Atemstoérung: Bei funf

Kindern (35,7 %) fand sich ein mildes OSAS mit oANkrten von 1,98 bis 4,3, bei weiteren
funf Kindern (35,7 %) ein moderates mit Werten b3 bis 7,71 und bei vier Kindern
(28,6 %) ein schweres OSAS mit Werten von 13,6&2B|92.

Bei je einem Kind (14 %) mit Apert-Syndrom fandhskeine, bzw. eine malfiige obstruktive

Atemstorung, bei funf Kindern (71 %) war diese nalgsgepragt.

Tabelle 3.1.3.1: Haufigkeit der verschiedenen o/3t&de

0AHI <1 1bis 5 5 bis 10 > 10
alle Kinder (n = 28) 2 12 9 5
Crouzon (n = 14) 0 5 5 4
Apert (n=7) 1 5 1 0
RDI

75 % der Kinder (21/28) zeigten mit 5,4 bis 31,%pieatorischen Ereignissen pro Stunde
Schlaf einen sicher pathologischen RDI, bei neundkin lag der RDI tber 10/h. Eine

abnorme PSG wurde bei 7 Kindern (25 %) mit einem ®in 2,6/h bis 4,9/h gefunden.

Der RDI war bei zwei Kindern (14 %) mit Crouzon-8yom abnorm, beim Rest (86 %)

pathologisch, bei sechs Kindern (43 %) mit mehrzalsn respiratorischen Ereignissen pro
Stunde sogar deutlich pathologisch. Von den siddiader mit Apert-Syndrom zeigten drei

(43 %) einen abnormen RDI und vier (57 %) einemh@laigischen Wert.

Tabelle 3.1.3.2: Haufigkeit der verschiedenen Rdde

RDI abnorm pathologisch deutl. pathol.
alle Kinder 7 12 9
Crouzon 2 6 6
Apert 3 4 0

3.1.4 Verteilung der respiratorischen Ereignis§eNREM- und REM-Schlaf

82,1 % aller respiratorischen Ereignisse der Kindaten im REM-Schlaf auf, der RDI im
REM-Schlaf war mit 16,97/h doppelt so hoch wie inREM-Schlaf (RDI 8,2/h), dieser
Unterschied war hochsignifikant (p = 0,001). Auanr thdex von obstruktiven, zentralen oder
gemischten Apnoen und Hypopnoen im REM-Schlaf kgtlech tber dem im NREM-Schlaf.
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Bei den Kindern mit Morbus Crouzon fanden sich 7@ 6&ler obstruktiven, zentralen oder
gemischten Apnoen und Hypopnoen im REM-Schlaf, dniehwar der RDI im REM-Schlaf

hoher (p = 0,214) und der Index aller Apnoen ungdipynoen im NREM-Schlaf niedriger.

In der Gruppe der Kinder mit Apert-Syndrom fandechs71,4 % aller respiratorischen
Ereignisse im paradoxen Schlaf, und auch in di€seppe lagen die RDI-Werte im REM-
Schlaf (p = 0,037) signifikant Uber denen im NREKRRRf. Die Indizes von obstruktiven,
zentralen, gemischten Apnoen und Hypopnoen wareRHI-Schlaf ebenfalls héher als im

NREM-Schlaf.

Tabelle 3.1.4: Schlafstadienabhangigkeit der ragmiischen Ereignisse

REM- NREM-
Schlaf Schlaf
OA - ZA - gA - Hypo- OA - ZA - oA -
RDI Ind. Ind. Ind. ind. RDI Ind. Ind. Ind. [Hypoind.

alle Kinder
(n = 28) 16,97 4,16 5,85 0,18 6,77 8,2 1,37 2,55 0,16 4,08
Crouzon (n
= 14) 16,59 3,41 5,30 0,28 7,59 11,68 2,00 3,34 0,27 6,06
Apert (n =
7)pe ( 12,69 1,64 6,68 0,06 4,32 3,81 0,36 1,79 0,01 1,66

3.1.5 Pulsoxymetrie: Sauerstoffgrundsattigung, mate Sa@ und Entsattigungsindex

Sauerstoffgrundsattigung

25 Kinder (89 %) hatten eine Sauerstoff-Grund-§éttg von > 92 %, bei drei Kindern
(11 %) mit Crouzon-Syndrom war sie mit Werten vo82<% vermindert.

Die durchschnittliche Sauerstoffsattigung lag b&69 % und reichte von 91,3 % bis 98,0 %.
Der Durchschnitt der Kinder mit Crouzon-Syndrom hag 94,55 % (von 91,3 bis 97,0 %)
niedriger als der Durchschnitt der Kinder mit ApBgindrom: 95,7 % (von 93,45 bis 98,0 %).

Durchschnittlich niedrigste Sauerstoffsattigung

Die durchschnittlich niedrigste Sauerstoffsattigatigr Kinder betrug 80,34 %, war aber nur
bei 27 Kindern verwertbar. Bei den Kindern mit Czon schwankten die Werte von 41,0 %
bis 89,7 %, der Mittelwert lag bei 78,4 %. Die Kandmit Apert-Syndrom hatten einen
Durchschnittswert von 84,49 %, mit einer Streuuog ¥7,25 bis 88,1 %.

Die minimale Sauerstoffsattigung zeigte eine Ablgkejt von der Schwere der obstruktiven
Atemstorung: Lag sie bei Kindern ohne obstruktivemstérung bei 87,65 %, war sie beim
milden OSAS bei 81,9 %, beim maligen bei 79,1 %heich schweren OSAS bei 74,6 %.
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Tabelle 3.1.5.1: niedrigste Sauerstoffsattigung %) in Abh&ngigkeit vom OSAS-

Schweregrad

kein OSAS 87,60 %
mildes OSAS 81,90 %
mafiges OSAS 79,10 %
schweres OSAS 74,60 %

Entsattigungsindex

Der Mittelwert aller Kinder betrug 6,49 Entsattiggem pro Stunde, bei den Kindern mit
Crouzon-Syndrom fanden sich 8,8 Entsattigungen/b Werten von 0,3/h bis 34/h. Die
Kinder mit Apert-Syndrom hatten einen Entsattigundsx von 2,5/h, der von 0,2 bis

7 Entsattigungen pro Stunde reichte.

Tabelle 3.1.5.2: Sauerstoffgrundséattigung, Entpétijsindex und niedrigste Entsattigung

Grund-02 > 92 % <92 % Ent.index min. Sa02
alle Kinder (n = 28) 25 (89 %) 3 (11 %) 6,49/h 80,34 %
Crouzon (n = 14) 11 (78,6 %) 3 (21,4 %) 8,8/h 78,40 %
Apert (n = 7) 7 (100 %) 0 (0 %) 2,5/h 84,49 %

3.1.6 Arousalindex

Arousalindex

Im Durchschnitt aller Kinder lag der Arousalindegi 6,99 Arousals pro Stunde, bei den
Kindern mit Crouzon-Syndrom bei 8,08/h und bei aemat Apert bei 5,1/h. Mit der Schwere
der obstruktiven Atemstérung nahm auch der Aroodahk zu, wobei die grof3te Steigerung

zwischen einem mafigen und schweren obstruktivbiatapnoe-Syndrom zu finden war.

Spontane Arousal

Insgesamt zeigten die Kinder 19,36 spontane ArsusaNerlauf der ganzen Nacht mit einer
Schwankungsbreite von 6 bis 77. Bei den Kindern Mit Crouzon fanden sich im
Durchschnitt 25,2 spontane Arousals, bei den Kimdeit Apert-Syndrom 10,3. Auch hier
erhohte sich die Anzahl der spontanen Arousals de&t Schwere der obstruktiven
Atemstoérung, und auch hier war die deutlichste HAoma zwischen maligem und

schwergradigem OSAS zu beobachten.
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Bewegungsarousal

Die Anzahl der Bewegungsarousal pro Nacht lag imncBschnitt aller Kinder bei 39,9 (von

10 bis 90), bei den Crouzon-Kindern bei 39,5 unddes Kindern mit Apert-Syndrom bei

35,9. Dabei zeigte sich keine Abhangigkeit von 8ehwere der obstruktiven Atemstorung:
So lag die Anzahl bei den Kindern ohne obstruktemstérung bei 40,5 und bei den
Kindern mit schwerem OSAS bei 40,6.

Tabelle 3.1.6.1: Arousalindex (/h), spontane Arb@seo Nacht) und Bewegungsarousal (pro

Nacht)

Arousalindex spontane Arousal Bewegungsarousal
alle Kinder 6,99/h 19,4 39,9
Crouzon 8,08/h 25,2 39,5
Apert 5,1/h 10,3 35,9

Tabelle 3.1.6.2: Arousalindex, spontane Arousal Bedlegungsarousal in Abhéangigkeit vom

Schweregrad des OSAS

Arousalindex spontane Arousal Bewegungsarousal
kein OSAS 54 6,5 40,5
mildes OSAS 5,8 13,8 36,8
maBiges OSAS 6,9 18,7 43,4
schweres OSAS 10,6 39,0 40,6

3.1.7 Art der Atemstdrung und Schweregrade derokisten Atemstérung

Art der Atemstorung

Es kann zwischen einer rein obstruktiven Atemstgyuainer obstruktiv oder zentral
fuhrenden und einer rein zentralen Atemstdrungraokeeden werden.

Insgesamt fand sich bei 71,5 % (20/28) der Kindilee ebstruktive oder obstruktiv fihrende
Atemstorung und bei den restlichen 28,5 % (8/28¢ eentrale oder zentral flihrende SBAS.

Tabelle 3.1.7.1: Art der Atemstorung bei allen Kendin % und absolut ()

Atemstorung insgesamt RDI =1 RDI =2 RDI = 3
obstruktiv filhrend 67,9 (19) 57,1 (4) 75 (9) 66,7 (6)
zentral fithrend 17,9 (5) 14,3 (1) 16,7 (2) 22,2 (2)
obstruktiv 3,6 (1) 11,1 (1)
zentral 10,7 (3) 28,6 (2) 8,3 (1)

Anzahl n 28 7 12 9
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Bei den Kindern mit M. Crouzon tUberwog die obstiukiihrende Atemstérung (71,4 %) und

betraf bei allen SBAS-Schweregraden die meisteméiin

Tabelle 3.1.7.2: Art der Atemstorung bei den Kimderit M. Crouzon in % und absolut ()

Atemstorung insgesamt RDI =1 RDI = 2 RDI = 3
obstruktiv fithrend 71,4 (10) 50 (1) 100 (6) 50 (3)
zentral fuhrend 14,3 (2) 33,3 (2)
obstruktiv 7,1(1) 16,7 (1)
zentral 7,1 (1) 50 (1)

Anzahl 14 2 6 6

Die Kinder mit Apert-Syndrom hatten insgesamt wenigschwere schlafbezogene
Atemstorungen, doch auch in dieser Gruppe war dstroktiv fuhrende Atemstérung die

haufigste, allerdings weniger deutlich (57,1 %).

Tabelle 3.1.7.3: Art der Atemstorung bei den Kimderit Apert-Syndrom in % und absolut

Atemstérung insgesamt RDI =1 RDI = 2 RDI = 3
obstruktiv filhrend 57,1 (4) 66,7 (2) 50 (2)

zentral fithrend 28,6 (2) 33,3 (1) 25 (1)

obstruktiv

zentral 14,3 (1) 25 (1)

Anzahl 7 3 4 0

Schweregrad der obstruktiven Atemstdrung

Der Schweregrad der obstruktiven Atemstérung wusmdband des obstruktiven Apnoe-
Hypopnoe-Index bestimmt: Ist dieser Index < 1/hstblet keine obstruktive Atemstorung,
liegt er zwischen 1 und 5/h, ist es eine mildegtlier zwischen 5 und 10/h, eine malRige
obstruktive Atemstorung und bei mehr als 10 obsivek A- oder Hypopnoen pro Stunde
spricht man von einer schweren obstruktiven Atenusig.

In unserem Patientengut fand sich bei 7,1 % kebstroktive Atemstérung, bei 42,9 % eine
milde, bei 32,1 % eine malige und bei 17,9 % eclevere obstruktive Atemstdrung. Es
hatten also 50 % der Kinder kein oder nur ein leatlsgepragtes OSAS und 50 % der Kinder
ein mindestens mittelgradiges OSAS.

Alle 14 Kinder mit Crouzon-Syndrom hatten ein OSA8| 5 Kindern war es nur mild, bei
ebenfalls 5 Kindern war es maRig und bei 4 Kindemar es zum Zeitpunkt der ersten

verwertbaren Schlaflaboruntersuchung schwer.
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Von den 7 Kindern mit Apert-Syndrom fand sich bieieen Kind kein OSAS, bei 5 Kindern
eine leichte und bei einem Kind eine méRige obstraldtemstorung.

Tabelle 3.1.7.4: Schweregrad der obstruktiven Atérmsg in % und absolut

keine mild manig schwer
alle Kinder (n = 28) 7,10% (2) 42,90% (12) 32,10% (9) 17,90% (5)
Crouzon (n = 14) 0% (0) 35,70% (5) 35,70% (5) 28,60% (4)
Apert (n=7) 14,30% (1) 71,40% (5) 14,30% (1) 0% (0)

3.1.8 Altersabhdngigkeit der PSG-Befunde

Die Gruppe der Kinder wurde in 7 Altersgruppen (BG6) unterteilt.

Tabelle 3.1.8: PSG-Ergebnisse der verschiedenamnsgituppen (AG).

OSAS-
Schwer Hypopnoeind
N 0AHI e OAl CAl . RDI
AG 0 (0-2J)) 5 7,46 1,6 2,42 1,92 4,99 9,38
AG1(2-3J) 1 10,48 3 2,19 5,71 8,29 16,2
AG 2 (3-51J)) 4 3,08 1 0,27 5,04 2,78 8,14
AG 3 (5-10J.) 8 5,64 1,63 2,15 2,47 3,35 8,13
AG 4 (10-13
J.) 7 6,12 1,57 1,59 5,02 4,12 11,14
AG 5 (14-18
J.) 2 15,43 2 2,5 0,24 12,83 15,7
AG 6 (19-30
J.) 1 6,67 2 2,9 1,45 3,77 8,1
Tiefschlaf Arousalinde Ent.inde
N % REM % X X min. Sa02
AG 0 (0-2J)) 5 22,7 21,12 8,1 14,8 68,06
AG1(2-3J) 1 26,2 15 3,6 14 72,4
AG 2 (3-51J)) 4 25,75 19,04 6,62 3,18 84,71
AG 3 (5-10J.) 8 27,29 21,42 5,39 2,27 83,29
AG 4 (10-13
J.) 7 28,91 17,57 7,22 2,77 83,93
AG 5 (14-18
J.) 2 18,8 12,6 11,16 19 80,35
AG 6 (19-30
J.) 1 26,8 12,5 9,13 2 86,9

Im Vergleich der Altersgruppen mit mehr als drein#f@rn zeigten sich signifikante
Unterschiede zwischen den Kindern, die zwei Jamé pinger waren und den Ubrigen
Kindern im Bereich der tiefsten nachtlichen Entgatig, die bei den Kleinkindern mit

durchschnittlich 68,1 % signifikant niedriger wds dei den &lteren Kindern (Werte um
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83 %) und des Entsattigungsindex, der bei denedtédindern um 3/h lag, wéhrend die
Kleinkinder auf einen Entsattigungsindex von 14 [8dmen. Die Schlafeffizienz lag bei den
10- bis 13-jahrigen Kindern mit 71,7 % deutlich emtler der restlichen Kinder, die Werte
zwischen 84 % und 88 % erreichten.

Im Vergleich zu altersangepassten Normwerietv) war der REM-Schlaf-Anteil zwar meist
erniedrigt, dieser Unterschied erreichte aber ngmifikanzniveau. Die Gesamtschlafzeit

dagegen war immer vermindert, in den Altersgrupgieh 2, 3 und 4 sogar signifikant.

3.2 Therapieversuche

3.2.1 Therapiearten

Bis zur ersten Polysomnographie waren 24 der Kingdefgrund der Kraniosynostose
mindestens einmal am Schadel und 22 der KindeearAtemwegen operiert worden.

Bei 13 Kindern wurden vor bzw. im Lauf wiederholt&chlaflaboruntersuchungen
Adenotomie, Tonsillektomie oder Adenotonsillektondierchgefihrt, und bei weiteren flnf
Kindern wurde ein solcher Eingriff aufgrund des Befs in der PSG empfohlen. Seltenere
MalRnahmen waren nasopharyngeale Schienung (5/28ménspaltenverschlussoperationen
(5/28), operative Erweiterung von Choanalsteno$£a8], Mittelgesichtsdistraktion (2/28),
Nasenseptumoperation (1/28), Tracheostoma (1/28Yimari-I-Dekompression (1/28) .
Nichtinvasive Therapien zur Verbesserung der Atem#ion war die Anpassung einer
CPAP- oder BiPAP-Maske bei 5 Kindern.

Die haufigsten Operationen an Schadeldach und Rissahadel waren frontoorbitales
Advancement und okzipitale Kalottenremodellierugin Ventrikuloperitonealer Shunt zur
Entlastung des Hydrozephalus wurde bei 9 Kindeswipd 8 mit Crouzon-Syndrom, angelegt.
Weitere syndrombedingte Operationen waren handdigche und kieferchirurgische
Eingriffe, Korrekturoperationen an Hufte und FuRew Paukendrainagen.

3.2.2 Auswirkungen der Therapieversuche

Lagen die Therapieversuche mit den polysomnograpbrs Untersuchungen im zeitlichen
Zusammenhang, konnten die Auswirkungen der verdehien Therapiearten auf die
polysomnographischen Parameter und auch auf die dait Fragebtgen bestimmten

Merkmale untersucht werden. Allerdings konnten &rgebnisse der Kinder, die nach
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erfolgreicher Therapie nicht zu Kontrolluntersuchen ins Schlaflabor kamen, nicht
bertcksichtigt werden.

Ziel der verschiedenen TherapiemalRnahmen war, diendlisierung von respiratorischen
Parametern und Schlafarchitektur und eine Bessaten§ymptomatik zu erreichen.

14 Kinder wurden nur 1-mal im Schlaflabor untersugleswegen eine Aussage zum Erfolg
der Therapie nicht mdglich ist. Sechs Kinder wurdenzwei Zeitpunkten und acht Kinder
haufiger als 2-mal untersucht.

Von den sechs Kindern, die zu zwei verschiedendtpdigkten im Schlaflabor untersucht
wurden, wurde bei einem in der zweiten Nacht eiRAR-Maske eingesetzt, was in einer
deutlichen Besserung der respiratorischen Parametebesonders von o0AHI und
Entsattigungsindex — bei nicht wesentlich verbasséfakrostruktur des Schlafs resultierte.
Bei der Aufschlisselung nach Syndromen zeigte aiioh starkere SBAS bei den Kindern mit
Crouzon-Syndrom, die sich aber im Gegensatz zukdletlern mit M. Apert in der zweiten
Untersuchung besserte.

Tabelle 3.2.2.1: Vergleich der ersten und zweitaetetsuchung der Kinder mit zwei Nachten,

aufgeschlisselt nach Syndromen

REM-
Arousal- min. O2 | Tiefschlaf | Schlaf | Schlafeff.
PSG |n| RDI | oAHI ind. Ent.ind. (%) (%) (%) (%)
1 |3[13,03| 11,19 6,88 13,47 76,97 32,43 22,77 76,17 | Crouzon
2 |3]11,33| 7,85 8,57 2,00 83,30 21,77 31,60 77,10
1 |2] 5,20 | 3,00 3,95 2,00 86,70 29,95 29,20 94,85 | Apert
2 |2| 750 | 6,52 4,45 5,12 86,90 22,50 22,20 89,40
anderes
1 |1] 6,20 | 5,08 5,35 1,10 83,25 34,90 14,15 92,55 | Syndrom
2 |1] 150 | 0,51 4,30 0,38 86,30 42,10 20,20 88,90

Acht Kinder wurden zu vier bis zwolf verschiedenggitpunkten im Schlaflabor untersucht.
Von diesen Kindern fand bei vieren eine fur dienAs&drung relevante Therapie statt: 4-mal
eine CPAP-Maske, 3-mal Adeno/Tonsillektomie. Beigmem Kind ohne Therapie im

Verlauf erfolgte die erste Messung mit Tracheostdina. Nasopharyngealtuben, bei einem
Kind wurde eine Dekompressions-Operation durchgefih

Insgesamt zeigten sich in der Gruppe der Kinder mehr als zwei PSG-Terminen keine
signifikanten Veranderungen der untersuchten PammBei den therapierten Kindern fand
sich zwar eine Verbesserung der respiratorischelanider zwischen erster und letzter
Untersuchung, sie war aber nicht signifikant. Emeht signifikante Verschlechterung der

Werte zeigte sich in der Gruppe der nicht therageKinder.
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Tabelle 3.2.2.2: Vergleich der ersten und letztaxht der Kinder mit mehr als 2 Nachten

Tief- REM- | Schlaf-
RDI | oAHI | Arousal- |[Ent.ind. | min. | schlaf |Schlaf | effizienz
PSG |n| (/h) | (/h) | ind. (/h) (/h) 0,(%) (%) (%) (%)
1 |8] 9,08 | 5,15 7,51 3,55 [8394| 28,11 | 18,39 | 80,31 |alle
letzte |8 | 8,31 | 6,00 7,50 463 |8354| 27,29 | 20,44 | 72,26
1 |4/11,90| 6,06 6,99 2,97 |85,20| 28,85 | 17,28 | 81,73 |mit Th. in letzter Nacht
letzte |4 | 7,98 | 5,63 7,62 2,38 |88,28| 26,48 | 21,75 | 70,05
1 41 6,25 | 4,24 8,04 4,13 82,68 | 27,38 19,50 78,90 |ohne Th. in letzter Nacht
letzte |4 | 8,64 | 6,37 7,39 6,88 |78,80| 28,10 | 19,13 | 74,48

Beim Vergleich der Nacht mit CPAP-Maske mit der hamigen Nacht, zeigte sich eine
signifikante Verbesserung von RDI, oAHI, Entséttigaindex und tiefster Entsattigung.
Wegen unzureichender Effektivitat und zu hohen bgteén Dricken wurden zwei Kinder
von CPAP- auf BiPAP-Maske umgestellt, was zu eihmrmalisierung nahezu aller
respiratorischer Parameter fuhrte.

Die Verbesserung aller Parameter nach der ATE wiaddr tiefsten Entsattigung signifikant.
Auch die Nasopharyngealtuben fihrten zu einer Vessbrung der respiratorischen

Parameter, wahrend diese durch das Tracheostonea Bridiarten kaum beeinflusst wurden.

Tabelle 3.2.2.3: polysomnographische Parameteurdmit Therapie

min. | Tief- REM- Schlaf-
RDI | oAHI | Arousal- | Ent.ind. O, |schlaf | Schlaf | effizienz

N| (/h) | (/h) | ind. (/h) (/h) (%) (%) (%) (%)
vor CPAP 5119,44(18,30| 9,40 19,40 | 68,04 | 29,90 | 23,68 80,00
mit CPAP 5| 8,82 | 5,64 7,01 5,25 |[80,60| 24,98 | 31,42 75,56
mit CPAP 2| 7,18 | 4,18 5,22 1,80 |87,60| 25,60 | 24,90 86,35
mit BiPAP 2| 1,40 | 0,53 3,75 0,38 [84,85|31,35| 24,40 90,80
vor ATE 3/21,00|13,13 7,39 11,67 | 75,83 | 27,10 | 16,57 89,50
nach ATE 3/12,00| 5,49 7,14 2,57 |86,72 | 38,60 | 22,80 89,75
ohne

Nasopharyngealtubus | 1| 5,20 | 2,86 5,40 5,00 |66,10| 37,00 | 14,00 81,20
mit
Nasopharyngealtubus | 1| 3,90 | 1,11 9,20 4,00 |79,40] 31,10 | 30,80 86,80
ohne Tracheostoma 12,00 9,64 7,30 10,00 | 64,00 17,50 | 23,30 83,40
mit Tracheostoma 1/11,00] 9,52 12,50 12,00 | 75,40 | 19,30 | 14,70 52,40

=

Insgesamt kam es 9-mal zur Normalisierung von raspischen Parametern und
Schlafarchitektur. Allerdings waren dabei die tiefsEntsattigung in 77,8 %, der
Entsattigungsindex in 44,4 % und der RDI in 33,886h pathologisch. Dies durfte durch die
artefaktanfallige Aufzeichnung der Sattigung und dklativ strenge Wertung von zentralen

Apnoen bedingt sein. Sechs der Kinder, bei denain sespiratorische Werte und
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Schlafarchitektur normalisierten, erreichten diege$ unter BehandlungsmafRnahmen (ATE,
Maskenbeatmung, Schadeloperationen), drei Kindee apezifische Therapie.

3.3 Korrelationen zwischen Messparametern

3.3.1 Korrelation zwischen RDI, Sauerstoffsattiguma Entsattigungsindex

Zwischen dem RDI und der Grund-Sauerstoffsattigzeigte sich eine signifikante, aber nur
geringe negative Korrelation. Die signifikante Kadation zwischen RDI und dem
Entsattigungsindex erreichte ein mittleres Niveawischen RDI, bzw. oAHI und minimaler
nachtlicher Sauerstoffsattigung konnte keine sikifte Korrelation gezeigt werden.

Auch zwischen dem Index aus obstruktiven Apnoen obdtruktiven und gemischten
Hypopnoen (0AHI) und der Grund-Sauerstoffsattigbegtand eine signifikante, aber geringe
negative Korrelation, dagegen war die KorrelatimmzEntsattigungsindex hochsignifikant

und hochkorreliert.

Tabelle 3.3.1.1: Korrelation zwischen RDI, bzw. dAlMnd Sauerstoffgrundsattigung,
Entsattigungsindex und minimaler Sauerstoffséattygun

Parameter 1 Parameter 2 Korrelation r Signifikanzniveau
RDI Sauerstoffsattigung - 0,49 0,01
RDI Entsattigungsindex 0,53 0,01
RDI minimale Sa02 0,16 0,42
0AHI Sauerstoffsattigung - 0,45 0,017
0AHI Entsattigungsindex 0,82 0,01
O0AHI minimale Sa02 - 0,22 0,268

Zwischen OAIl und Entsattigungsindex fand sich gjagnge, signifikante Korrelation anders

als bei Entsattigungsindex und CAIl bzw. Hypopnoeind

Tabelle 3.3.1.2: Korrelation zwischen Entsattigundsx, OAIl, CAl und Hypopnoeindex.

Parameter 1 Parameter 2 Korrelation r Signifikanzniveau
Entsattigungsindex OAI 0,49 0,01
Entsattigungsindex CAI 0,17 0,387
Entsattigungsindex Hypopnoeindex 0,30 0,135
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3.3.2 Korrelation zwischen Arousalindex und redpiiachen Parametern

RDI und Arousalindex zeigten eine hohe signifikalktarelation. Dabei war die Korrelation
zwischen RDI und spontanen Arousals auf hohem Niwagnifikant, wahrend zwischen RDI
und Bewegungsarousals keine signifikante Korrefagjezeigt werden konnte.

Ebenfalls hochsignifikante hohe Korrelationen fand&eh zwischen oAHI und Arousalindex
und spontanen Arousals, zu den Bewegungsarousaistekaviederum keine signifikante

Korrelation aufgezeigt werden.

Tabelle 3.3.2.1: Korrelation zwischen RDI und Aralisdex, spontanen und
Bewegungsarousals
Parameter 1 Parameter 2 Korrelation r Signifikanzniveau

RDI Arousalindex 0,726 0,01

RDI spontane Arousal 0,834 0,01

RDI Bewegungsarousal 0,152 0,44

0AHI Arousalindex 0,726 0,01

0AHI spontane Arousal 0,782 0,01

0AHI Bewegungsarousal 0,054 0,784

Zwischen Arousalindex und OAI fand sich eine hoghsikante mittelstarke Korrelation.
Dagegen konnte keine signifikante Korrelation zWwest Arousalindex und CAIl und
Arousalindex und Hypopnoeindex aufgezeigt werden.

Die Korrelation zwischen Arousalindex und Entsattigsindex war mittelgradig signifikant.

Tabelle 3.3.2.2: Korrelation zwischen Arousalindexd OAI, CAI, Hypopnoen und
Entsattigungsindex

Parameter 1

Parameter 2

Korrelation r

Signifikanzniveau

Arousalindex OAI 0,52 0,01
Arousalindex CAI 0,02 0,936
Arousalindex Hypopnoeindex 0,19 0,339
Arousalindex Entsattigungsindex 0,60 0,01

3.3.3 Korrelation zwischen respiratorischen ParamefArousalindex und REM-Schlaf

Es fanden sich keine signifikanten Korrelationen isciwen REM-Schlafanteil und
Arousalindex, obstruktivem und zentralem Apnoeind@®I, oAHI und Hypopnoeindex.
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3.4 Ergebnisse der Fragebdgen

3.4.1 Ergebnisse des Enzephalopathie-Fragebogens

3.4.1.1 Ergebnisse bei allen Kindern, Jungen M&lichen

Den Enzephalopathie-Fragebogen gaben die ElternlioKindern im Alter von 5 bis 10
Jahren ausgefullt ab, die Antwortrate betrug 85S#chs Kinder waren vom Crouzon- und
drei vom Apert-Syndrom betroffen, zwei Kinder hatteine nicht definierte kraniofaziale
Dysmorphie.

Der durchschnittliche C-Gesamtwert aller Kinder tai 4,5 etwas unter dem Durchschnitts-
C-Wert der Normstichprobe von 5. Bei einem Madchmeit Apert-Syndrom wurde das
Verhalten mit einem C-Wert von 1 als enzephalogathieingeschéatzt, bei zwei weiteren
Kindern mit C-Werten von 3 zeigten sich Hinweisé Baozephalopathie. Insgesamt fand sich
demnach bei 27,3 % der Kinder ein auffalliges Viema

Tabelle 3.4.1.1.1: Ergebnisse aller Kinder (C-WerteE-F (n = 11)

soziale emotionale Erzieh-
Gesamtwert | Hyperkinese | Anpassung Labilitat Intelligenz barkeit
Minimum 1 3 2 0 0 2
Maximum 7 8 8 8 10 8
Mittelwert 4,5 5,09 4,6 5,27 4,36 5
SD 1,78 1,64 2,07 2,53 2,69 1,67

Drei der vier Jungen, deren Eltern den Fragebogsfiiiten, hatten das Crouzon-Syndrom,
einer das Apert-Syndrom. Im Durchschnitt erreickden Knaben in allen Teilskalen und im

Gesamtwert eine hohere Punktzahl als die Normgrugpedeutlichsten zu sehen war dies in
den Teilskalen ,emotionale Labilitat* (C-Wert = $&nd ,Erziehbarkeit* (C-Wert = 5,75).

Von sechs Madchen lagen vollstandig ausgefilltegébyagen vor, bei einem weiteren

Madchen fehlten zwei der 40 Fragen. Drei der Madakiaren vom Crouzon- und zwei vom

bei
diagnostiziert. Die C-Werte lagen aul3er in der skaila ,Hyperkinese* (C-Wert = 5,0) in

Apert-Syndrom betroffen, zwei weiteren wurdeneei kraniofaziale Dysmorphie

allen Teilskalen und im Gesamtwert unter denen MNermgruppe mit der starksten

Abweichung in der Teilskala Intelligenz.
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Tabelle 3.4.1.1.2: Ergebnisse der Jungen (C-Wernt&)-F

soziale emotionale Erzieh-
Gesamtwert | Hyperkinese | Anpassung Labilitat Intelligenz barkeit
Minimum 5 3 3 3 2 4
Maximum 7 8 7 8 10 7
Mittelwert 5,5 5,25 55 6,5 55 5,75
SD 1 2,06 1,73 2,38 3,32 1,26
Tabelle 3.4.1.1.3: Ergebnisse der Madchen (C-Wernd-F
soziale emotionale Erzieh-
Gesamtwert | Hyperkinese | Anpassung Labilitat Intelligenz barkeit
Minimum 1 3 2 0 0 2
Maximum 7 8 8 7 7 8
Mittelwert 3,83 5 4 4,57 3,71 4,57
SD 1,94 1,53 2,19 2,51 2,29 1,81

Mit dem t-Test fir unabhéngige Stichproben wurdenMittelwerte der Teilskalen und der
Gesamtskala von Jungen und Madchen miteinandelicle¥g. Dabei zeigten sich keine
signifikanten Unterschiede, die Mittelwerte der gemm lagen aber in allen Bereichen tber

denen der Madchen.

3.4.1.2 Ergebnisse bei den verschiedenen Syndromen

Alle C-Werte der Teilskalen und der Gesamtskala\€t = 5,33) lagen in der Gruppe der
Kinder mit Crouzon-Syndrom Uber dem Wert der Norohgtrobe. Die Kinder mit Apert-
Syndrom hatten durchschnittlich niedrigere Werte aflen Teilskalen und in der
Gesamtwertung (C-Wert = 3,0).

Beim Vergleich der Mittelwerte der Kinder mit Apetind Crouzon-Syndrom mit dem t-Test
fur unabhéngige Stichproben hatten die Kinder nyisd3tosis craniofacialis in allen Skalen
hohere Werte als die Kinder mit Apert-Syndrom, sigant waren diese Unterschiede in den

Teilskalen ,emotionale Labilitat” (p = 0,02) unthfelligenz” (p = 0,01).

Tabelle 3.4.1.2.1:Ergebnisse der Kinder mit Crou3gndrom (C-Werte) im E-F

soziale emotionale Erzieh-
Gesamtwert | Hyperkinese | Anpassung Labilitat Intelligenz barkeit
Minimum 4 3 3 4 4 4
Maximum 7 8 8 8 10 8
Mittelwert 5,33 5,5 5 6,67 6 55
SD 1,37 2,07 2,28 1,51 2,19 1,76
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Tabelle 3.4.1.2.2: Ergebnisse der Kinder mit Aig@mdrom (C-Werte) im E-F

soziale emotionale Erzieh-
Gesamtwert | Hyperkinese | Anpassung Labilitat Intelligenz barkeit
Minimum 1 3 2 3 0 2
Maximum 5 5 6 5 2 6
Mittelwert 3 4,33 4 3,67 1,33 4,33
SD 2,8 1,16 2,82 1,16 1,16 2,08

3.4.1.3 Korrelation mit polysomnographischen Patenmeund dem Schweregrad des OSAS

Lag zwischen dem Ausfillen des Fragebogens undUdtrsuchung im Schlaflabor weniger
als ein Jahr, wurden bei acht Kindern die C-Wesee Teilskalen und der Gesamtwert mit
0AHI, RDI, Arousalindex und dem Anteil von Tief- diREM-Schlaf am Gesamtschlaf in %
nach Pearson korreliert. Dabei zeigten sich keigifskanten Korrelationen, am deutlichsten
war ein maoglicher Zusammenhang zwischen Arousakinded Hyperkinese mit einem
Pearsonschen Korrelationskoeffizient r von 0,63 pird0,96 zu erahnen.

Eine Korrelation zwischen PSG-Parametern und Eraephthie-Fragebogen konnte bei funf
Kindern mit Crouzon-Syndrom erfolgen. In dieseriétdengruppe waren Arousalindex und
Hyperkinese mit einem Pearsonschen Korrelation$izgeit von 0,981 mit p = 0,003 auf
dem Niveau von 0,01 sehr hoch korreliert.

Bei der Korrelation der C-Werte mit dem Schweregvath OSAS und schlafbezogener

Atemstorung konnten keine signifikanten Zusammegblaezeigt werden.

3.4.1.4 Korrelation mit den Ergebnissen des OSA®yElbogens

Zwischen dem C-Wert im E-F und der Summe im OSA&3€bogen bestand keine
signifikante Korrelation nach Pearson, allerdings wit r = - 0,6 und p = 0,08 ein Trend zu
einem Zusammenhang zwischen hoher Summe im OSAgRibogen und niedrigem C-Wert
im Enzephalopathie-Fragebogen zu beobachten, umidt dane Beziehung zwischen der

Haufigkeit OSAS-typischer Symptome und enzephalupahen Verhaltens angedeutet.
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3.4.2 Ergebnisse des KINDL-Fragebogens

3.4.2.1 Ergebnisse bei allen Kindern

Die verschiedenen Versionen des KINDL-Fragebogemsi@n von insgesamt 19 Eltern und
20 Kindern so vollstandig ausgefillt, dass sie ausgtet werden konnten. Von zwei Kindern
und ihren Eltern wurden die Fragebdgen bei wiedsrho Schlaflaboruntersuchungen

zweimal, von einem Kind dreimal ausgefullt. Alletéthversionen wurden von den Muttern
ausgefullt.

Im Vergleich zu auf Alter und Geschlecht geeichtiistichproben zeigten die Kinder der
Kid- und Kiddo-Versionen zwar einer geringeren Ledmpualitdt entsprechende niedrigere
Mittelwerte, die Differenz erreichte allerdings kesignifikanzniveau. Die Kinder des Kiddy-

Fragebogens erreichten im Selbsturteil eine mit @06O9 signifikant hohere Lebensqualitat
als die Normstichprobe. Insgesamt beurteilten died& die sechs Dimensionen der
Lebensqualitdt und die Gesamtlebensqualitat 17soblechter und 13-mal besser als die
Normstichproben, signifikant war dies aber nie. Zeler 13 Uberdurchschnittlich beurteilten
Lebensqualitdten stammen von Jungen.

Die Eltern beurteilten die verschiedenen Dimensioned die Gesamtlebensqualitéat ihrer
Kinder 23 mal schlechter als die Normstichprobed iimf mal besser, wobei vier dieser funf
Eltern S6hne hatten. Dabei war die schlechterecBatgung in der Subdimension ,Freunde”
bei den Jungen des Kid-Fragebogens und in der Sgsjehisches Wohlergehen“ bei allen

Kindern des Kiddo-Fragebogens signifikant (p = 8,0ad p = 0,021).

Die verschiedenen Altersversionen unterschieddnrsaht signifikant voneinander.

Tabelle 3.4.2.1: Mittelwerte der Gesamtlebensqgiialiftotal quality of life* in den

verschiedenen Altersversionen, in Kinder- und Bkiersion

kiddy kid kiddo

Kinder 85,94 73,96 73,33

Eltern 75,6 67,12

3.4.2.2 spezielle Korrelationen

Bei einer Aufteilung der Kinder nach den Syndrom@rouzon und Apert lagen die
Mittelwerte der Kinderversion-Fragebtgen der CrouKinder in den Subskalen Selbstwert,
Freunde und Erkrankung und der Gesamtlebensquéli&t denen der Kinder mit Apert-
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Syndrom, die in den Bereichen korperliches Wohtim#n, Familie und Schule héhere Werte
erreichten. Signifikant waren diese Unterschiedehti In der Subskala ,psychisches
Wohlergehen* schatzten die Kinder ihre Lebensqgaiagjieich ein.

Die Eltern der Kinder mit Crouzon-Syndrom beurtgiltdie Lebensqualitat ihrer Kinder in

allen Bereichen als besser als die Eltern der vgmertiASyndrom betroffenen Kinder, die

Subskala ,Familie” wurde gleich eingeschéatzt. In &bskala ,Freunde“ bewerteten die
Eltern von Kindern mit M. Crouzon ihre Kinder sifikant (p = 0,032) besser als die Eltern
der Kinder mit Apert-Syndrom.

Vergleicht man die Selbstbeurteilung der Jungendmitder Madchen, so fand sich in allen
Bereichen aul3er ,Familie® ein nicht signifikant lebér Wert bei den Jungen, der in der
Subskala ,psychisches Wohlbefinden* am deutlichsigsfiel.

Auch im Urteil der Eltern bestétigte sich die h@hd&tinschatzung der Lebensqualitat der

Jungen. Im Elternurteil lagen Jungen und Méadchlemdrhgs naher beieinander.

Tabelle 3.4.2.2: Aufschliisselung der Lebensqualitéid der Subskalen nach Kinder- und

Elternversion, Syndrom und Geschlecht

Lebens- Koérperliches Psychisches Erkrankungs-
Kinder qualitait | Wohlbefinden | Wohlbefinden | Selbstwert | Familie | Freunde Schule modul kiddy
Crouzon 82,5 68,75 70,31 71,88 76,56 76,56 73,44 82,14
Apert 69,79 70,83 70,83 66,67 79,17 68,75 77,08 75
Madchen 75,63 62,5 68,75 67,71 78,13 67,71 69,79 77,08
Jungen 81,56 75 86,46 79,17 77,08 72,92 79,17 85,42
Eltern
Crouzon 73,91 71,25 81,88 71,86 78,13 78,13 80 93,06 73,11
Apert 65,36 63,54 65,1 54,69 78,13 53,13 70,31 72,92 59,09
Madchen 67,7 64,38 71,88 60,42 74,38 65 72,5 93,06 71,59
Jungen 74,02 76,16 80,32 67,36 78,47 72,22 80,56 85,42 73,58

3.4.2.3 Korrelation zwischen Lebensqgualitat und F3ametern

Zwischen

den

polysomnographischen

Werten

RDI,

oAHArousalindex

und

Entsattigungsindex und der Lebensqualitat aus d&DK-Kinderversion-Fragebdgen aller
Kinder wurden Kkeine signifikanten Zusammenhange tgéssellt. Auch bei der

Aufschliisselung nach Geschlecht, FragebogenversionSyndrom zeigten sich nur in der
Gruppe der Kinder mit M. Crouzon und der Madchereaignifikante Korrelation (p = 0,03

bzw. p = 0,04) zwischen Arousalindex und Lebenstjital

53



In den Elternversionen zeigte sich weder zwischemGtuppe aller Kinder, noch in den nach
Geschlecht, Syndrom und Fragebogenversion aufgesssiten Gruppen ein signifikanter

Zusammenhang zwischen Lebensqualitat und den puolysgraphisch ermittelten Werten.

3.4.2.4 Vergleich von Kinder- und Elternversion

Die Mittelwerte der ,total quality of life" aller an den Eltern ausgeflillten Fragebdgen
wichen mit 70,69 in der auf 100 transformierten|8ksgnifikant (p = 0,001) von den Werten
der Kinderversionen (78,18) ab. Dieser Trend dehleshteren Einschatzung der
Lebensqualitat durch die Eltern spiegelte sich Bn dmeisten Subskalen wider. Am
deutlichsten — und signifikant (p = 0,002) — waesdir Unterschied in der Subskala
~Selbstwert®. Nur in den Subskalen ,Schule* und kEamkung® schatzten die Eltern die

Lebensqualitdt hoher ein als ihre Kinder, im ,Erkangsmodul® sogar signifikant (p =

0,038) besser.

Tabelle 3.4.2.4: Zusammenhang zwischen Eltern-Kinderversion

Gesamt- Korperl. Psych.
Lebensqual | Wohlbefinde | Wohlbefinde | Selbstwer Erkrankun
. n n t Familie Freunde | Schule g
Kinder 78,18 67,61 75,57 71,02 76,70 69,89 | 74,43 81,94
Eltern 70,69 64,02 70,27 57,95 73,86 61,36 | 75,00 87,96
Signifikanz p 0,001 0,369 0,441 0,002 0,360 0,142 | 0,831 0,038

3.4.2.5 Korrelation mit den Ergebnissen des OSAfS-Enzephalopathie-Fragebogens

Zwischen dem Gesamtpunktwert im OSAS-Fragebogerdend.ebensqualitat in Eltern- und
Kinderversion des KINDL-Fragebogens zeigten sigmifkante negative Korrelationen. Es
bestent somit ein Zusammenhang zwischen dem veremehiOSAS-Symptomen
entsprechendem hohen Punktwert im OSAS-Fragebogerder niedrigeren Lebensqualitat
im KINDL-Fragebogen.

Auch zwischen Enzephalopathie-Fragebogen und KINERErnversion und -Kinderversion
zeigte sich eine signifikante positive Korrelatiawischen dem erwiinschterem Verhalten
entsprechenden hoheren C-Werten im Enzephalopathgebogen und der mit den KINDL-

Fragebdgen bestimmten Lebensqualitét.
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3.4.2.5: Korrelationen zu OSAS- und Enzephalopathnégebogen

Korrelationskoeffizient rP Signifikanz p
KINDL-Kinder OSAS -0,51 0,025
KINDL-Eltern OSAS -0,71 0,001
KINDL-Kinder E-F 0,68 0,032
KINDL-Eltern E-F 0,79 0,006

Dass dabei die Korrelation zwischen der Elterneersies KINDL-Fragebogens und den
beiden anderen Fragebdgen héher (hoch v. s. nmiteler Kinderversion) und mit einer
kleineren Irrtumswahrscheinlichkeit (p = 0,01 v. .= 0,05 in den Kinderversionen)
signifikant war als bei den KINDL-Kinderversioneerklart sich dadurch, dass sowohl der

OSAS- als auch der Enzephalopathie-Fragebogen eoi:tiern ausgefullt wurde.

3.4.3 Ergebnisse des OSAS-Fragebogens

3.4.3.1 Ergebnisse bei allen Kindern, Jungen unddidén, in den verschiedenen

Altersgruppen

Von allen 28 Kindern, deren Polysomnographien awsget und an die zwischen 2004 und
2006 Fragebdgen verschickt, bzw. bei ihrem AufdhthmSchlaflabor verteilt worden waren,
wurden 25 OSAS-Fragebo6gen ausgefullt zuriickgegé8®8 %). Bei erneuter Untersuchung
im Schlaflabor fillten die Eltern von je zwei Kindeden Fragebogen noch zwei- bzw. 3-mal
aus.

Von den drei Antwortmoéglichkeiten ,nie“ = 1, ,manoial* = 2, ,meistens* = 3 Punkte
wurden bei allen Fragen aul3er der nach ,néchtlicBetmarchen“ alle mindestens einmal
angekreuzt.

Der Mittelwert der angekreuzten Antwortmdglichkeiteeichte von 1,44 bis 2,88, wobei der
Durchschnitt bei 12 der 14 Fragen zwischen 1,44 W@&8 lag. Bei den Fragen nach
»hachtlichem Schnarchen” und ,tagsiiber Atmung nfiéreem Mund“ betrug der Mittelwert
2,80, bzw. 2,88, da 100 %, bzw. 96 % der Kinder charal oder meistens schnarchten und
tagsuber mit offenem Mund atmeten. Die Frage naghtagsschlaf* wurde von insgesamt
80 % verneint, wobei allerdings bedacht werden mudass im Gegensatz zur

Multizenterstudie 76 % der Kinder (N = 19) altes &linf Jahre waren.
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Tabelle 3.4.3.1.1: Haufigkeitsangaben (in %) dflerder

nie manchmal immer
Hypermotilitat 52 24 24
schwere Weckbarkeit 52 20 28
Kopfschmerzen 64 20 12
Uberstreckter Kopf 44 28 28
Blasse 68 12 16
Schnarchen 0 20 80
Konzentrationsschwache 32 56 12
Tagesmudigkeit 40 36 24
Schwitzen im Schlaf 44 24 32
Infekthaufigkeit 72 28 0
nachts Aufwachen 28 64 8
offener Mund tagsiber 4 4 92
Mittagsschlaf 80 12 8
Nykturie 56 24 20

Der OSAS-Fragebogen wurde von den Eltern von 13elumit einem Durchschnittsalter
von 10,8 Jahren und 13 Madchen mit einem Durch#shtfier von 9,2 Jahren ausgefllt.

Die Mittelwerte der Jungen waren in 10 der 14 Fnaged in der Summe niedriger als die der
Méadchen, d. h. bei den Buben wurden diese Sympsa&itener beobachtet. Signifikant waren
die Unterschiede im U-Test nicht, wohl aber bei Bexge nach ,Tagesmudigkeit®, die bei
den Madchen deutlich haufiger angegeben wurde (p0%4). Mit p = 0,054 nahe an der
Signifikanz war noch die Frage nach ,nachtlichemfwachen”, was ebenfalls haufiger bei

den Madchen angegeben wurde.

Tabelle 3.4.3.1.2: Haufigkeitsangeben (in %) Jungen Madchen

nie manchmal meistens
Jungen-Madchen | Jungen-Madchen | Jungen-Madchen

Hypermotilitat 50,0 - 53,8 250-23,1 250-23,1
schwere Weckbarkeit 41,7 -615 33,3-7,70 25,0 - 30,8
Kopfschmerzen 75,0 - 53,8 16,7 - 23,1 8,30 - 15,4
Uberstreckter Kopf 50,0 - 38,5 33,3-23,1 16,7 - 38,5
Blasse 66,7 - 69,2 16,7 - 7,70 16,7 - 15,4
Schnarchen 0-0 8,30 - 30,8 91,7 - 69,2
Konzentrationsschwéche 50,0-154 33,3-76,9 16,7 - 7,70
Tagesmidigkeit 58,3-23,1 41,7 - 30,8 0,00 - 46,2
Schwitzen 41,7 - 46,2 33,3-15,4 25,0 - 38,5
Infekthaufigkeit 83,3-61,5 16,7 - 38,5
nachts Aufwachen 50,0 - 7,70 41,7 - 84,6 8,3-7,7
offener Mund tagsiiber 8,3-0,0 0,0-7,7 91,7 -92,3
Mittagsschlaf 91,7 - 69,2 8,30 - 15,4 0,00 - 15,4
Nykturie 58,3 - 53,8 33,3-15,4 8,30 - 30,8
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In der Multizenterstudie der AG Padiatrie der DSGM/) wurde der OSAS-Fragebogen bei

der U7 bis U9 einmalig von den Eltern ausgefils. iZaren aber nur sechs der 25 Kinder,
deren Eltern im Rahmen unserer Studie den Fragebaggfullten, im entsprechenden Alter.

Um festzustellen, inwieweit Unterschiede bestelhamden die Antworten verglichen.

Der Mittelwert der Summe der Kinder mit einem Altes einschliel3lich U9 (5 Jahre, N = 6)

war 25,50, bei den alteren Kindern (N = 19) laper25,53. Signifikante Unterschiede waren
mit dem U-Test aber nur fur ,Mittagsschlaf‘ (p 208) zu finden, nahe an der Signifikanz

waren ,Kopfschmerzen* (p = 0,055) und ,morgendliéheckbarkeit* (p = 0,059).

Tabelle 3.4.3.1.3: Haufigkeitsangaben (in %) beid&rn im Alter bis und nach der U9

nie manchmal meistens

<U9->U9 <U9->U9 <U9->U9
Hypermotilitat 50,0 - 52,6 33,3-21,1 16,7 - 26,3
schwere Weckbarkeit 83,3-42,1 16,7-21,1 0,00 - 36,8
Kopfschmerzen 100 - 52,6 0,00 - 26,3 0,00 - 15,8
Uberstreckter Kopf 16,7 - 52,6 33,3 - 26,3 50,0 - 21,1
Blasse 83,3 - 63,2 0,00 - 15,8 16,7 - 15,8
Schnarchen 0,0-0,0 33,3-15,8 66,7 - 84,2
Konzentrationsschwéche 50,0 - 26,3 50,0 - 57,9 0,00 - 15,8
Tagesmidigkeit 33,3-42,1 50,0 - 31,6 16,7 - 26,3
Schwitzen 66,7 - 36,8 0,00 - 31,6 33,3-31,6
Infekthaufigkeit 66,7 - 73,7 33,3- 26,3
nachts Aufwachen 16,7 - 31,6 50,0 - 68,4 33,3-0,00
offener Mund tagsiber 0,0-5,3 16,7 - 0,00 83,3 -94,7
Mittagsschlaf 50,0 - 89,5 33,4 -5,30 16,7 - 5,30
Nykturie 33,3-63,2 33,3-21,1 33,3-15,8

3.4.3.2 Ergebnisse des OSAS-Fragebogens bei dechiedenen Syndromen

Sechs der 25 Kinder, von denen der OSAS-Fragebogeiegt, haben ein Apert-Syndrom,

13 Kinder ein Crouzon-Syndrom. Sechs Kinder leidam verschiedenen selteneren
Syndromen oder einer nicht definierten syndrom&leaniosynostose.

Die Kinder mit Crouzon-Syndrom wiesen einen hohebBamrchschnittswert in sechs der
Fragen auf, bei den restlichen acht Fragen unceinSdimme lag der Durchschnittswert der
Kinder mit Apert-Syndrom Uber dem der Kinder mit @touzon.

Im U-Test wurden keine signifikanten Unterschiedészhen den beiden Syndromen gezeigt.
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Tabelle 3.4.3.2: Haufigkeitsangaben (in %) der kmehit Apert- und Crouzon-Syndrom

nie manchmal meistens
Apert - Crouzon Apert - Crouzon Apert - Crouzon

Hypermotilitat 33,3-61,5 50,0 - 23,1 16,7 - 15,4
schwere Weckbarkeit 66,7 - 61,5 33,3-7,70 0,00 - 30,8
Kopfschmerzen 50,0 - 61,5 16,7 - 30,8 16,7 - 7,70
Uberstreckter Kopf 33,3 -46,2 50,0 - 15,4 16,7 - 38,5
Blasse 66,6 - 61,5 16,7-7,7 16,7 - 23,1
Schnarchen 0,0-0,0 33,3-7,70 66,7 - 92,3
Konzentrationsschwéche 16,7 - 38,5 83,3-53,8 0,0-77
Tagesmidigkeit 0,00 - 46,2 66,7 - 30,8 33,3-23,1
Schwitzen 16,7 - 53,8 33,3-15,4 50,0 - 30,8
Infekthaufigkeit 50,0 - 76,9 50,0 - 23,1
nachts Aufwachen 33,3-15,4 66,7 - 69,2 0,00 - 15,4
offener Mund tagsiiber 0,0-7,7 0,0-0,0 100 - 92,3
Mittagsschlaf 50,0 - 84,6 33,3-7,70 16,7 - 7,70
Nykturie 66,7 - 38,5 33,3-30,8 0,00 - 30,8

3.4.3.3 Korrelation mit PSG-Parametern und dem $cbgrad der Atemstérung

Bei den Jungen zeigten sich keine signifikantenr&lationen zwischen anamnestischen
OSAS-Merkmalen im Fragebogen und PSG-Parametern HI(oA Arousalindex,
Entsattigungsindex, Tief- und REM-Schlaf in % un®IR bei den Madchen fanden sich
mittlere Korrelationen zwischen RDI und ,Schnarch@8 = 0,58, p = 0,038) und ,Nykturie*
(rS = 0,56, p = 0,048) und zwischen Entsattigurdgstnund ,morgendlicher Weckbarkeit"
(rS = 0,63, p = 0,022), ,Tagesmudigkeit* (rS = Q,67= 0,013) und ,Schwitzen im Schlaf*
(rS = 0,69, p = 0,009). Zwischen Entsattigungsinded ,Konzentrationsschwache* wurde
eine hohe Korrelation (rS = 0,74, p = 0,004) naghgsgen.

In der Gruppe der Kinder mit Apert-Syndrom zeigtch mittlere Korrelationen zwischen
Entsattigungsindex und ,Kopfschmerzen® (rS = 0,89,= 0,041), zwischen RDI und
~Schnarchen“ (rS = 0,83. p = 0,042) und ,n&chtlithAufwachen” (rS = 0,83, p = 0,042),
zwischen Tiefschlafanteil und ,nachtlichem Aufwaché&S = 0,83, p = 0,042) und zwischen
Arousalindex und ,Nykturie® (rS = 0,84, p = 0,03®ine hohe Korrelation wurde zwischen
0AHI und ,uberstreckter Kopf* gefunden (rS = 0,935 0,008).

Bei den Kindern mit Crouzon-Syndrom fanden sich tlevé Korrelationen zwischen
Tiefschlafanteil und ,néchtliches Erwachen® (rS 9 p = 0,033) und ,Nykturie® (rS =
0,62, p = 0,023), zwischen REM-Schlaf-Anteil undygermotilitat” (rS = 0,61, p = 0,035),
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Entsattigungsindex und ,morgendliche Weckbarkei8 € - 0,57, p = 0,042) und zwischen
Arousalindex und ,Kopfschmerzen® (rS = - 0,59, 0,632).

Wurden die anamnestischen OSAS-Merkmale aus demScdFBAgebogen mit den PSG-
Parametern (0AHI, Arousalindex, Entsattigungsind&ief- und REM-Schlaf-Anteil und
RDI) aller Kinder miteinander korreliert, zeigtercls nur geringe Korrelationen zwischen
RDI und ,Nykturie* (rS = 0,48, p = 0,03) und ,Konzeationsschwéache” (rS = - 0,50, p =
0,026) und zwischen Entsattigungsindex und ,Wedkdadr (rS = - 0,47, p = 0,035). Eine
mittlere Korrelation konnte zwischen Tiefschlafahtend ,Hypermaotilitat* (rS = 0,50, p =
0,024) festgestellt werden.

Bei der Korrelation zwischen der Summe aus dem OBra8ebogen und dem Schweregrad
des OSAS, bzw. dem Schweregrad der SBAS fand evedils keine signifikante Korrelation,
die mit dem Fragebogen erfasste Tagessymptomaiikezalso keine Abhangigkeit vom

Schweregrad der Atemstorung.

3.5 Ergebnisse der Testung mit dem Wirzburger Pdgglschen Kurzdiagnostikum

3.5.1 Ergebnisse der Untersuchungen

Insgesamt wurden elfmal Kinder bei ihrem Aufenthait Schlaflabor mit dem WUP-KD
nach Ottensmeier untersucht. Dabei wurden drei éirmdi zwei verschiedenen Zeitpunkten
und jeweils vor oder nach einer (neuen) Behandima@smahme getestet, wahrend die tbrigen
funf Kinder ohne aktuelle Therapie getestet wurden.

Die Ergebnisse aller elf Kinder, ebenso wie die @sten Untersuchungen lagen bis auf die
unterdurchschnittliche Regelmaligkeit im engeremerodrweiterten Durchschnittsbereich.
Wurden die Kinder, die erstmalig mit dem WUP-KD ensucht wurden, in zwei
Altersgruppen unterteilt, fanden sich bei den jiregebis auf bei der Ermidung und dem
generellen Faktor der Intelligenz hohere Werte:lagen nur bei der ,Regelmafiigkeit* im
unterdurchschnittlichen Bereich, wahrend dies e dlteren auch bei der ,motorischen
Integrationsleistung” und der ,Gedachtnisleistudgt Fall war.

Bei der Auftrennung nach dem Schweregrad von Adomdex, RDI, und Entsattigungsindex
fanden sich in der Gruppe der Kinder mit der lechh Stoérung abgesehen von der
.Gedachtnisleistung” immer bessere mentale Leisgangpeim oAHI war dies nicht ganz so
deutlich. Eine Erh6hung des Arousalindex auf GldbrrBsultierte in einer Abnahme der bei

niedrigerem Arousalindex Uberdurchschnittlich holggmerellen Intelligenz” auf den ,engen
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Durchschnittsbereich®, die bei einem Arousalindex w 5/h im engen Durchschnittsbereich
liegende ,motorische Integration* und ,Ermidung‘dueierte sich auf den erweiterten
Durchschnittsbereich, die ,Geschwindigkeit® auf demterdurchschnittichen und die
~-RegelmaRigkeit* gar auf den pathologischen Berel€in Arousalindex von < 5/h hat also
auf die mentalen Funktionen kaum Auswirkungen, watr diese bei einem hoheren
Arousalindex beeintrachtigt sind.

Auch eine Erhéhung des RDI auf > 10/h fuhrt zu eiderminderung von ,motorischer
Integration“ und ,Geschwindigkeit* auf unterdurchsdtliche Werte und von ,Ermidung®
und ,Regelmaligkeit” auf pathologische Werte. Dgenerelle Intelligenz® nahm ebenfalls
etwas ab, wahrend sich die ,Ged&achtnisleistung” wmeiterten Durchschnittsbereich auf
Uberdurchschnittliche Werte verbesserte. Ein patlisther RDI geht demnach bis auf
.Gedachtnis® und ,genereller Faktor der Intelligenait deutlich reduzierten mentalen
Leistungen einher.

Bei einer Erh6hung des Entsattigungsindex auf >/h2,%am es besonders bei
.Geschwindigkeit’, ,Ermidung” und ,Regelmafigkeizu unterdurchschnittlichen und
pathologischen Leistungen, aber auch ,motorisckeghation” und der ,generelle Faktor der
Intelligenz“ nahmen mit der héheren Zahl von Erigéhgen ab.

Insgesamt fanden sich in den paper-und-pencil-Tastrifung der allgemeinen mentalen
Leistungsfahigkeit nur in der Gruppe der Kinderrib2 Jahren und der mit einem RDI > 10
unterdurchschnittliche  motorische Integrationsigigen und unterdurchschnittliche
Gedachtnisleistungen. In den computergestitztets es Prifung von Reaktionsleistungen,
Aufmerksamkeit und Motorik kam es deutlich haufigar unterdurchschnittlichen und
pathologischen Leistungen. Am schlechtesten semdte Kinder in der Regelmaliigkeit ab,
am besten in der Prifung von genereller, sprachirahger Intelligenz und
Gedéachtnisleistungen.

Bei den Kindern, die vor und nach der Behandlung @) bzw. vor und nach Umstellung der
Behandlung von nCPAP auf nBiPAP (N = 1) getestetrden, fanden sich in der
Untersuchung nach/mit Behandlung Uberwiegend besdergebnisse, wobei diese

Verbesserungen nicht signifikant waren.
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3.5.2 Korrelationen zu PSG und Fragebdgen

Zwischen psychologischer Testung und PSG zeigtdmksine signifikanten Korrelationen.
Bei der Korrelation zum OSAS-Fragebogen fanden kmine signifikanten Korrelationen,
mit dem Enzephalopathie-Fragebogen dagegen zegteesh Trend zu wenig sinnvollen
negativen Korrelationen (p = 0,051~ - 0,95) zwischen C-Wert und ,Ged&achtnis®, ,steia
Anpassung“ und ,Erziehbarkeit®, und zu positiven rigtationen (p = 0,051p = 0,95)
zwischen ,motorischer Integration® und dem C-Werduzwischen ,Ermidung® und

~Intelligenz®.

3.6 Langzeitverlaufe einzelner Kinder

Das am Crouzon-Syndrom erkrankte Kind A. K., gebara Juli 2002 wurde mit 3 7/12
Jahren das erste Mal polysomnographisch untersutihtdiesem Zeitpunkt waren die
Diagnosen Crouzon-Syndrom und Hydrozephalus ingemit1 Z. n. Anlage eines VP-Shunts

gestellt und eine Adenotomie 1,5 Jahre zuvor dwefitigt worden.

Diagramm 3.6.1: Polysomnographische Parameter ugdbBisse aus OSAS- und KINDL-
Fragebogen im Verlauf der Untersuchungen und Thamegd3nahmen mit Re-Adenotomie,
Parazentese, Paukendrainage nach der 1. Untergueimah einer Chiari-I-Dekompression

nach der 3. Untersuchung.
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In der 1. Polysomnographie zeigte sich eine gertes&tdrung, mit einer vorwiegend im

REM-Schlaf ausgepréagten obstruktiven Symptomaiiethe Indikation fir Re-Adenotomie
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und Tonsillektomie darstellte, und einer sich imteglen Apnoen und Episoden von
periodischer Atmung widerspiegelnden zentralen Aténung. Die Schlafarchitektur war
durch den sehr unruhigen Schlaf beeintrachtigt. mestisch wurde von den Eltern eine
Schlafstérung mit Schnarchen, Apnoen und haufigamiwAchen beschrieben. Im OSAS-
Fragebogen zeigte sich ein deutlich pathologis&efund, die entwicklungspsychologische
Untersuchung ergab im ganzheitlichen Denken im Baghnittsbereich der Altersgruppe
liegende Leistungen, Tests des einzelheitlicherkBres wurden verweigert.

Bis zur folgenden Untersuchung wurde eine Chidvialformation diagnostiziert und Re-
Adenotomie, Parazentese und Paukendrainage bsidhaithgefihrt. Der Schlaf sei jetzt
ruhiger, das Kind erwache seltener, schlafe aberchmal in opisthotoner Korperhaltung.
Tagsuber traten vermehrt Nackenschmerzen auf. In REysomnographie war die
Schlafarchitektur bei einer deutliche Verminderuteg obstruktiven Ereignisse erhalten, als
Ausdruck der zentralen Atemstérung kam es in alfchlafstadien episodenhaft zu
periodischer Atmung, zahlreichen zentralen Apnoseh @iner Schlafposition mit rekliniertem
Kopf. Aufgrund dieser pathologischen PSG wurde tities pulsoxymetrisches Monitoring
zu Hause empfohlen. Die entwicklungspsychologischestung wies zentral-mentale
Leistungen im Durchschnittsbereich der Altersgryppehwierigkeiten mit handlungs- und
gedéachtnisorientierten Leistungen und einen alezesdipten Wortschatz auf.

Bei der 3. polysomnographischen Untersuchung wurdemeréndert Tagesmidigkeit,
abendliche Nackenschmerzen, gelegentlicher Schiaf opisthotoner Kdorperhaltung,
sprachlich habe sich das Kind nach Adenotomie um@#entese verbessert. Die PSG war
Uber weite Strecken relativ unauffallig mit nur eezelt phasenverschobener Atmung und
Hypopnoen als Zeichen der milden Obstruktion, esléa sich aber etliche zentrale Apnoen
und periodische Atmung, die mit Sattigungsschwagkareinhergingen. Diese pathologische
PSG und die Nackenschmerzen stellten die Indikatiordrei Wochen spater durchgefiihrten
Chiari-I-Dekompression dar. Die in der entwicklupggchologischen Testung gezeigten
Leistungen im zentral-mentalen Bereich und im setieken Denken lagen im unteren
Durchschnittsbereich, die lernabhangigen Teilleigan im rechnerischen Denken und
begriffichen Verstandnis waren leicht unterdurdhstilich. Im OSAS-Fragebogen wurde
eine  deutliche  Abnahme von  Schnarchen, néachtlichedwufwachen  und
Mittagsschlafhaufigkeit angegeben, was zu hochnlem&/erten fuhrte.

Nach der Dekompressions-Operation seien Tagesngitifdacken- und Beinschmerzen und
Schlaf in opisthotoner Haltung deutlich zuriickgeggam Nasenatmung und Schnarchen traten

wieder haufiger auf. In der leicht pathologischenlyBomnographie wurde vereinzelt
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phasenverschobene Atmung und deutlich weniger @enftpnoen und periodische Atmung
als in den Vorbefunden registriert. Auch der OSA8gebogen zeigte eine weitere
Normalisierung der Symptome. In der entwicklungspsyogischen Untersuchung zeigte das
Kind weiter Probleme in der Compliance bei Aufgalaander Leistungsgrenze und ein nicht
vollig altersgerechtes allgemeines mentales Legguwermogen, so dass kein einheitlicher
Trend zu verbesserter oder verschlechterter Legsfédhigkeit abzusehen war.

Ebenfalls ein Crouzon-Syndrom diagnostiziert wuioée der im Juli 1994 geborenen A. G.,
die in den ersten Lebensmonaten mit Mittelgesigisplasie, Hypertelorismus, Strabismus
divergens, entlastungsbedurftigen Paukenerglss@&spagnter grofRer Fontanelle bei
druckaktivem Hydrozephalus mit Erweiterung der lagaume, Papillenunscharfe und einer
Chiari-I-Malformation auffiel. Mit 7 Monaten erfolg eine VP-Shunt-Anlage zur
Hirndruckentlastung. Aufgrund einer radiologiscltimgewiesenen Pansynostose mit leichter
Wolkenzeichnung und einer Stauungspupille wurde @acipitale Kalottenremodellierung
durchgefuhrt. Die obstruktive Atemstérung wurde atturAdenotonsillektomie behandelt,
aul3erdem wurde eine beidseitige Parazentese dtiibingeEine Rezidivcraniostenose mit
Stauungspapillen erforderte eine parieto-occipitaEnodellierung, das Shuntventil wurde
revidiert. Desweiteren wurden vor der 1. Vorstedjum Schlaflabor 2000 Schiel-Operationen

durchgefuhrt und eine Kopf-Kinne-Kappe verordnet.

Diagramm 3.6.2: Polysomnographische Parameter wagebogenresultate im Verlauf, mit
zwei deutlichen Verschlechterungen und therapietggein (Adenotomie und CPAP/BIPAP)

Verbesserungen.
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Die 1. Polysomnographie zeigte ein mildes OSASdiehtgradiger Schlaffragmentation und
v. a. im Leichtschlaf auftretende Sharp-wave ventdge Komplexe. Anamnestisch gaben die
Eltern haufiges Schnarchen, Schlafen mit offenemmd/ieinen sehr unruhigen Schilaf und
morgendliche Midigkeit an. Die kinderpsychologisth@ersuchung ergab ein unauffalliges
mentales Leistungsvermogen bei geringgradigen Sdievéin der Feinkoordination.

Bei der 2. polysomnographischen Untersuchung hdete Madchen einen Atemwegsinfekt
und zeigte eine mittelgradige obstruktive Atemsbgrmit vermehrten Arousalreaktionen bei
bekanntem Rolando-Fokus und einen deutlich erhdbiteséttigungsindex.

Die folgende PSG war stark pathologisch und Anfas®ine HNO-arztliche Untersuchung,
aufgrund derer erneut eine Adenotomie erfolgteddén Kontroll-PSG war die obstruktive
Atemstoérung erheblich gebessert, die Eltern gabere aleutliche Reduzierung der
Tagessymptomatik an, so dass keine weiteren thatiapeen Mal3nahmen nétig waren.

Bis zur 5. Schlaflaborkontrolle 21 Monate spéaterr wader Verlauf unauffallig. Die
Polysomnographie zeigte jedoch eine erneute Vesshtdrung der Atemstdrung mit einer
Zunahme der obstruktiven Ereignisse und der Ergséaten.

In der Kontrollpolysomnographie war der Befund inmri® eines schweren obstruktiven
Schlafapnoesyndroms weiter verschlechtert und éildr Empfehlung einer CPAP- oder
BiPAP-Therapie. Der hier erstmals ausgefillte O3A&gebogen zeigte das Auftreten
OSAS-typischer Symptome.

Aber erst 10 Monate spater erfolgte die 7. polysognaphische Untersuchung zur
Anpassung der CPAP-Atemmaske. Die Tagessymptomadikseit dem letzten Aufenthalt
unverandert, die Infektneigung hatte abgenommenOBAS-Fragebogen zeigte sich eine
leichte Verminderung der Symptome. In der erstechildag der Druck bei 4 cmi®,
worunter das schwere OSAS weiterbestand. In derhstéic Nacht wurde der
Beatmungsdruck schlie3lich auf 6 ca@Herhoht, was zu einer deutlichen Besserung flhrte.
Die Einstellung war somit noch nicht ganz optineahe Verlaufskontrolle drei Monate spéater
wurde vereinbart.

Bis zu dieser hatten nach Angeben der Mutter Aligigiten wahrend des Schlafs und
tagsuber, wie Schnarchen oder Schlaf mit offenermdviumorgendlichen Kopfschmerzen,
gelegentlichen Konzentrationsproblemen und die Iid&eait oberer Atemwegsinfekte
zugenommen. Auch der OSAS-Fragebogen zeigte eicigdeVerschlechterung. Die Maske
wurde zunehmend schlechter toleriert, was zu efieestarkung der Symptomatik fuhrte. In
der ersten Nacht wurde als CPAP-Druck erst 6, @&omH0O eingestellt, was aber nicht zu

zufriedenstellenden Ergebnissen fihrte. Wegen dieseureichenden Befunde und der
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Ablehnung einer FullFace Maske durch die Patiemturde in der nachsten Nacht ein

Versuch mit einer BiPAP-Maske mit den Driicken 18f&1 Spontanmodus durchgefihrt.

Dies fuhrte nahezu zu einer Normalisierung von Amung und Schlafprofil.

In der neuropsychologischen Untersuchung ergab sith heterogenes mentales

Leistungsvermogen: Zentral-mentale Leistungen uestungen des sequentiellen Denkens
waren gut durchschnittlich bis tberdurchschnittlidensomotorische Leistungen leicht
unterdurchschnittlich und in der basalen Feinmktareigten sich leichte bis deutliche

Auffalligkeiten in Schnelligkeit und Feinkoordinati. Die Prifung von Aufmerksamkeit und

mentaler Geschwindigkeit war unauffallig, ebense das Verhalten.
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4. Diskussion

4.1 Diskussion der Ergebnisse

4.1.1 Diskussion der Polysomnographie—Ergebnisse

4.1.1.1 Haufigkeit, Schwere und Art der schlafbermm Atemstdrungen und Assoziation zu

den Syndromen

Bei Kindern mit kraniofazialen Dysmorphie-Syndromist das obstruktive Schlafapnoe-
Syndrom eine haufige Begleiterkrankung: 40 % dend€r mit Crouzon-, Apert- oder
Pfeiffer-Syndrom sind betroffen (68). Bei anamrsxstem oder klinischem Verdacht auf eine
schlafbezogene Atemstérung ist daher eine Polysgrapbie zur Diagnosesicherung und
gegebenenfalls baldigen Therapieeinleitung zu ehigxfie(68, 103, 123).

Unter anderem, da bei syndromalen Kraniosynostesemehrt Chiari-Malformationen, die
mit zentralen, aber auch obstruktiven Atemstérungiehergehen kénnen, auftreten (24, 26),
wurde die SBAS in obstruktive, bzw. zentrale Ateinghgen unterteilt. In unserem
Patientengut wurde bei neun Patienten eine Chilsidlformation diagnostiziert, wovon acht
Patienten vom Crouzon-Syndrom und ein Junge vorifféf&yndrom betroffen sind. Cinalli
(24, 26) fand Chiari-Malformationen bei 70 % den#@r mit Crouzon- und 50 % der Kinder
mit Pfeiffer-Syndrom, aber nur bei 1,9 % der Kindat Apert-Syndrom.

Bei allen Kindern und in allen Erkrankungsgruppdserivogen obstruktive vor zentralen
Atemstorungen, jedoch war das Uberwiegen der Okistrubei den Kindern mit Crouzon-
Syndrom wesentlich deutlicher als bei den Kindert Apert-Syndrom. Auch hatten die
Kinder mit M. Crouzon klar schwerergradige Atematigen als die Kinder mit Apert-
Syndrom. Diese geringere Schwere der SBAS und sstaere die schwachere Obstruktion
bei den Kindern mit M. Apert entspricht den Ergealsen von Moore (107), der beim Apert-
Syndrom signifikant weniger Probleme mit der Aterga@bstruktion fand als beim Pfeiffer-
und Crouzon-Syndrom.

Es fallt allerdings auf, dass in der Apert-Grupmantrale Atemstérungen einen grol3eren
Anteil einnahmen als in der Crouzon-Gruppe, obwwdil den Apert-Kindern keine Chiari-
Malformationen auftraten. Dies ist wohl darauf zkiufihren, dass die Chiari-I-
Malformation zum einen relativ lange asymptomatibtéiben kann (71, 78), zum anderen
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aber nicht so charakteristisch wie die Chiari-Matfationen vom Typ Il mit zentralen
Atmungsregulationsstérungen einhergeht (71, 148)dern durch die erhdhte Instabilitat der
oberen Atemwege mit gesteigerter Verschlussneigomé&ochlaf (89, 171) mit vermehrten
obstruktiven und gemischten Apnoen und Hypopnoebuwelen ist. AuRerdem kommt es bei
der geringeren Obstruktion zum relativen UberwiedenverhaltnismaRig streng gewerteten

zentralen Ereignisse.

4.1.1.2 Auffalligkeiten bei der Sattigung

Fur die Diagnose des obstruktiven Schlafapnoesynsirspielt die Sauerstoffgrundsattigung
neben dem Apnoe-Hypopnoe-Index eine wichtige Rdlle.den verschiedenen Studien
werden unterschiedliche Werte der Grundsauersttffedg verwendet: So werten Paditz et
al. (50, 123) Sattigungsabfalle auf unter 90 %CGBAS-verdachtig, wahrend andere (56, 97,
137), wie auch wir, bereits Abfalle auf unter 92a% anormal einschéatzen.

89,3 % der untersuchten Kinder zeigten in der erdtecht eine unauffallige Grund-
Sattigung, wahrend diese bei 10,7 % der Kinder gatfisch war, im Mittel betrug sie
94,65 %. Die tiefste Entsattigung lag im Durchsthioei 80,3 %. Da die Auswertung durch
den Computer, aber auch die Aufzeichnung der $dfydoesonders im niedrigeren Bereich
relativ artefaktanfallig ist, wurde die Sattigungmouell ausgewertet. In der ersten Nacht fand
sich bei 67,9 % der Kinder ein pathologischer Btitgéngsindex von > 1,4/h (97),
durchschnittlich lag der Entsattigungsindex beil&,5

Entgegen den Ergebnissen von Scholle und Zwack®),(18ie feststellten, dass die
Sauerstoffsattigung die Schwere des Befundes mesistécht reflektiert, zeigte sich in
unserem Patientengut ein Zusammenhang zwischenSdbwere der schlafbezogenen
Atemstorung und sowohl der Sauerstoffgrundsattigalaguuch dem Entsattigungsindex. Dies
konnte - wie von Brouilette (18) beschrieben - zambulanten, pulsoxymetrischen Screening
genutzt werden. Die Korrelationen zwischen Entgétigsindex, Sauerstoffgrundséattigung
und der tiefsten Entsattigung ergaben eine um edrigere Sauerstoffsattigung, bzw. tiefste
Entséttigung, je hoher der Entsattigungsindex i@me hohe Sauerstoffsattigung dagegen
ging mit einer héheren, d. h. normaleren, tief&atsattigung einher.

Ob ein Zusammenhang zwischen der Sattigung undtygeschen OSAS-Symptomatik
besteht, wurde durch Korrelation zum OSAS-Fragebogatersucht. Die Ergebnisse
widersprechen allerdings den Erwartungen (50, 23, 169), bedeuten sie doch vermehrte

OSAS-typische Symptome (morgendliche Weckbarkahn&rchen, Nykturie) je hoher und
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damit normaler die Sauerstoffgrundsattigung und w0 weniger morgendliche
Aufwachprobleme, je héher der EntsattigungsindéxA8erdings fand sich auch selteneres
Schlafen mit Uberstrecktem Kopf bei hoheren Satggm. Da die Sattigung manuell
nachbefundet wurde, legen diese Ergebnisse dernusichiahe, dass der Aussagewert des
OSAS-Fragebogens zu diesem Punkt unzureichendmagss, bzw. dass die Sattigung trotz
des deutlichen Zusammenhangs mit der Schwere derugbven Atemstérung fur die
OSAS-Symptomatik nur eine untergeordnete Rollelispigler und Paditz (50) hingegen
betonen die Bedeutsamkeit von Sauerstoffsattigumgarunter 90 % beim Zusammentreffen
mit klinischen Symptomen, was die Bedeutung von mMmese und Untersuchung im
Zusammenhang mit der PSG hervorhebt.

4.1.1.3 Zusammenhang zwischen Entséttigungs-, Atousnd Respiratory-Disturbance-

Index

Nach den Bestimmungen der American Thoracic Sociédy gelten RDI und
Sauerstoffentsattigungen als Folge der Atemstonuraigr Polysomnographie als Malf3 fur die
Schwere der Atemstorung. Auch wir fanden eine higdifskante Korrelation zwischen RDI
und Entsattigungsindex und Sauerstoffgrundsattigivagrh deutlicher war die Korrelation
zwischen o0AHI und Entsattigungsindex, die sich audwischen o0AHI und
Sauerstoffgrundsattigung zeigte. Diese hohe Kdroglazwischen Entsattigungsindex und
dem fur die OSAS-Schwere bestimmendem oAH-Indexbghtht die ambulante Screening-
Untersuchung mit dem Pulsoxymeter, die im positi¥al eine gute Methode ist, um eine
anormale PSG vorherzusagen, im negativen Fall Basuktive Schlafapnoesyndrom aber
nicht zuverlassig ausschlieRen kann und daher eoilstandige polysomnographische
Untersuchung zur definitiven OSAS-Diagnose erfardd8, 142). AulRerdem treten bei
Kindern mit koexistierenden Erkrankungen, wozu adiehhier untersuchten Kinder gehoren,
vermehrt falsch-positive Ergebnisse auf (18, 51).

Der Arousalindex korrelierte sowohl mit RDI, alschuoAHI und Entséttigungsindex
hochsignifikant. Dies entspricht den Beobachtungen Morgrass et alii (105), die einen
engen Zusammenhang zwischen obstruktiven Ereignissd Arousalreaktionen fanden. So
nahm die Haufigkeit der spontanen Arousal und dasmith der Arousalindex mit der
Schwere der obstruktiven Atemstorung zu. Dabeij@idbch auf, dass der Arousalindex zwar
mit dem Schweregrad der obstruktiven Atemstérungabm, allerdings nicht in gleichem

Mal3e wie die respiratorischen Ereignisse. C. L.ddar(96) fand in ihren Untersuchungen
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eine in Abhangigkeit vom Apnoe-Index erhohte Ardsslawelle fir Hyperkapnie, was diese
Ergebnisse erklaren konnte. Im Gegensatz zum R®Isthrk, und dem Entsattigungsindex,
der mittelstark mit dem Schweregrad des OSAS kierte| zeigte sich beim Arousalindex

auch nur eine geringe Korrelation zum Schweregesdatbstruktiven Schlafapnoesyndroms.

4.1.1.4 Schlafarchitekturauffalligkeiten bei Kindanit OSAS

Im Gegensatz zu Erwachsenen gehort die Schlaffragtien durch die Stérung der
Makrostruktur des Schlafs bei Kindern nicht zu dgpischen Folgen des obstruktiven
Schlafapnoesyndroms (56, 95, 105, 151, 180). Auclinserer Untersuchung zeigte sich
keine signifikante Beeintrachtigung der Schlafadttur, insbesondere keine Verminderung
der Tiefschlafphasen. Allerdings war, wie auch ém &Gtudien von Gozal (62) und Liou (93),
der REM-Schlaf-Anteil nicht bedeutend erniedrigisgesamt entsprechen die Ergebnisse
aber eher denen der Studien von Goh (56), Yamdd&@ und Scholle (151), da es nicht zu
einer deutlichen Schlaffragmentation kam und diel&architektur im Wesentlichen erhalten
blieb. Die Gesamtschlafzeit lag jedoch signifikamter altersentsprechenden Normwerten;
dies kénnte durch die Untersuchungssituation im&8etbor mitbegriindet sein.

Wie auch u. a. in der Studie von Goh et al. (5} ttie Mehrzahl der respiratorischen
Ereignisse im REM-Schlaf auf: So fanden sich 75 &6 dbstruktiven und 69,6 % der
zentralen Apnoen im paradoxen Schlaf, der RDI alaf3Maller respiratorischen
Vorkommnisse war im REM-Schlaf doppelt so hoch imeNREM-Schlaf.

Die Mikrostruktur mit spontanen EEG-Arousals undwBgungsarousals dagegen zeigte
Auffalligkeiten: Wie auch in den Untersuchungen vdorgrass (105) und Tauman (164)
zeigte sich nicht nur ein erhéhter Arousalindex, (835, 108, 151, 164), sondern Uber die
Verknupfung zum obstruktiven Apnoe-Hypopnoe-Ind@8)(auch eine Abhangigkeit des
Arousalindex vom Schweregrad der obstruktiven Aténusig. Diese Beziehung beruht im
Wesentlichen auf den respiratorischen Arousals,déiatlich mit dem OSAS-Schweregrad
korrelieren, wohingegen die Anzahl der Bewegungssals von diesem unabhangig zu sein
scheint (siehe 106). Insgesamt traten entgegenEdgebnissen von Scholle und Zwacka
(151) fast doppelt so viele Bewegungs- wie spontAngusal auf. Beim Vergleich des
Arousalindex vor und nach Therapie ergab sich kbeiRehandlung mit CPAP, BiPAP oder
nach ATE eine Abnahme des Arousalindex nach, bnterurherapie, wahrend es bei den
mit Tracheostoma oder Nasopharyngealtuben behandg&lindern zu einer Erhéhung des

Index kam. Allerdings wurden die letztgenannten N&iinen nur bei jeweils einem Kind
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durchgefihrt, so dass die Aussagekraft hier eilgéskt gesehen werden muss. Eine
Reduzierung bis hin zur Normalisierung des Arouskdk unter Therapie wurde von Scholle
und Zwacka (151) und Kohyama (83) beobachtet.

4.1.1.5 Zusammenhang zwischen PSG-Parametern bigkuen OSAS-Beschwerden

Auch wenn sich die meisten Autoren darin einig siddss die Diagnose des obstruktiven
Schlafapnoesyndroms allein mit Anamnese und Klmdht eindeutig mdglich ist (110, 111,
123, 142, 178), besteht doch ebenfalls ein Konsdes die typische, auf das OSAS im
Kindesalter hinweisende Symptomatik (70, 117). Meim auf dem Fragebogen von Paditz
(116) basierenden OSAS-Fragebogen sollte die Héifigder OSAS-Symptome, ein
eventuell bestehender Zusammenhang zu den polygpapitoschen Ergebnissen und den
Resultaten der anderen Fragebdgen untersucht werden

Es zeigte sich, dass v. a. die anamnestischen Q#&Emale ,regelmalliges Schnarchen*
und ,Mundatmung tagsuber‘ mit 100, bzw. 96 %, undhadie Ubrigen Schliisselsymptome
ahnlich haufig wie in anderen Studien (50, 64, 1&#®&)egeben wurden.

Insgesamt fanden sich einige schwache negativeekionen zwischen OSAS-Fragebogen
und PSG, die sich aber kaum sinnvoll interpretiel@ssen. Insbesondere zwischen der
Summe im OSAS-Fragebogen und dem Schweregrad dés @8er der SBAS bestand
keine signifikante Korrelation, was daftr sprictihss die Tagessymptomatik nicht eindeutig
vom Schweregrad der Atemstorung abhangig ist. Aacter ,Multizenterstudie OSA im
Kindesalter* (118) konnten keine signifikanten Zmsaenhange zwischen mit dem Dresdner
OSAS-Fragebogen bestimmten anamnestischen Angatoepalysomnographischen Werten
gefunden werden. In der Studie von Pijper und P@EX4) fiel eine deutliche Diskrepanz
zwischen dem anhand des Brouilette-Score-Fragebdgestimmten OSAS-Verdacht und der
Analyse der medizinischen Berichte auf, und die ghitan Academy of Pediatrics” (142)
fand den Brouilette-Score-Fragebogen zu fehlerhaft, in ihm eine echte diagnostische
Alternative zu sehen.

Obwonhl bei Kindern mit OSAS einerseits bestimmtaranestische und klinische Symptome
sehr haufig auftreten und die obstruktive Atemsigriandererseits in der PSG durch
definierte pathologische Parameter zuverlassig ndisiigiert werden kann, sind diese
subjektiv, bzw. objektiv bestimmten Parameter aas@nd zumindest teilweise voneinander
unabhangig. So korreliert weder der Schweregra@seil®SAS zuverlassig mit OSAS-

typischen Symptomen, noch lasst sich aus den Syngrtpund damit den fur den Patienten
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entscheidenden Parametern, auf das Vorliegen vdmlpgischen polysomnographischen

Werten schlief3en.

4.1.1.6 Bedeutung von Arousalindex versus RDI \®rsiEntséattigungsindex fir

Lebensqualitdat, enzephalopathisches Verhalten, OS¥fptome und mentale

Leistungsfahigkeit

Das wichtigste Symptom des obstruktiven SchlafagByredroms bei Erwachsenen ist die
exzessive Tagesmudigkeit, die durch die arousatigéeli Schlaffragmentation verursacht
wird. Bei Kindern mit OSAS kommt es zwar auch velnmeu Arousalreaktionen (105, 108,
151, 164), die Schlafarchitektur bleibt jedoch iMegend erhalten (56, 105, 108, 151, 180)
und exzessive Tagesmudigkeit zahlt nicht zu derst¢ilen Symptomen. Dennoch finden sich
auch bei Kindern charakteristische Symptome (7@, 1Z8), Verhaltensauffalligkeiten (9,
61, 92, 169) und Beeintrachtigungen der Lebens@gagh3, 101, 160, 165, 168). Wodurch
genau diese Beeintrachtigungen verursacht werdenoch nicht vollig geklart.

Bei unseren Patienten wurde die Lebensqualitat asamohl von Eltern als auch Kindern
mehrheitlich tendenziell schlechter als die Lebeasitit der Normstichproben beurteilt,
signifikant war diese Einschatzung allerdings nurwenigen Subskalen. Der in anderen
Studien eingesetzte ,0SA-18 quality of life surveygur Bestimmung der
krankheitsspezifischen Lebensqualitat” fragt auelchnim KINDL-Fragebogen ermittelten
Lebensqualitdtsmerkmalen, vor allem aber nach OfpSehen Symptomen, wie auch der
OSAS-Fragebogen, und nach Verhaltensauffalligkeitemie der Enzephalopathie-
Fragebogen. In diesen Studien (53, 101, 102) facil jeweils ein erhéhter, und damit
pathologischer Score bei Kindern mit untherapier@®AS. Durch die Zusammensetzung
des OSA-18 quality of life Fragebogens bestatigisei sowohl den bei uns im KINDL-
Fragebogen zu erkennenden Trend zu einer reduziéebensqualitat, als auch die im
OSAS- und Enzephalopathie-Fragebogen beschrieben&ymptome, bzw.
Verhaltensauffalligkeiten.

Weder beim KINDL- noch beim Enzephalopathie-Fraggofand sich eine signifikante
Korrelation zu RDI, oAHI, dem Schweregrad des OSAf dem Entsattigungsindex, auch
zum Arousalindex fanden sich nur wenige sinnvolerklationen. Da Arousalreaktionen und
damit auch eine Schlaffragmentation deutlich selteauftreten als bei Erwachsenen mit
OSAS, man aber bei Kindern haufig typische OSAS{3pme, kognitive Probleme,
Verhaltensauffalligkeiten und Beeintrachtigungen #eankheitsspezifischen) Lebensqualitat
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findet, ist zu bedenken, dass Kinder maoglicherwessasibler auf Schlaffragmentation
reagieren, oder deren Ausmald mit den aktuellen nileeh nicht genau genug erfasst wird
(61). In der Literatur finden sich verschiedene drfen Uber den Zusammenhang zwischen
verminderter Lebensqualitat, Verhaltensauffalligiej typischen OSAS-Symptomen und der
obstruktiven schlafbezogenen Atemstérung. So besuthtUrschitz (169) eine signifikante
Assoziation zwischen Schnarchen und Verhaltenddgkéiten, Franco und Rosenfeld (53)
fanden eine signifikante Korrelation zwischen Rtikrankheitsspezifischer Lebensqualitat,
wahrend Stewart et al. (160) keine starke Assamatvon PSG-Parametern und
Lebensqualitdt bemerkten. Ein Zusammenhang zwisdeen Schweregrad der obstruktiven
Atemstorung (115), intermittierender Hypoxie (16@)d Verhaltensauffalligkeiten, bzw. dem
Schweregrad des OSAS (101, 160) und der Lebensifuaird verneint. Andererseits wird
die zwar weniger schwerwiegende, aber doch beicheti Kindern bestehende
Tagesmudigkeit als linear abhé&ngig von Apnoeindewusalindex, dem Grad der Hypoxie
und dem BMI gesehen (92). Auch kognitive und Veadrad-Defizite seien durch Stérungen
des Schlafs aufgrund von Schlaffragmentation, Hypaoe und Hyperkapnie bedingt.

Bei unseren Patienten konnten also keine signifdqanKorrelationen zwischen den
Gesamtwerten der Frageboégen und der Schwere deukiben Atemstdérung und anderen
polysomnographischen Parametern, insbesondere R®AHI, Arousalindex oder
Entsattigungsindex gefunden werden. Zwischen dere&ien Subskalen der Fragebdgen und
den PSG-Werten fand sich beim KINDL- und Enzephaloje-Fragebogen je einmal ein
(moglicher) Zusammenhang mit dem Arousalindex. B&d8AS-Fragebogen bestanden
uberwiegend schwache, nicht sinnvoll interpretiegld€orrelationen. Aus diesen Ergebnissen
lasst sich somit keine eindeutige kausale Rolle ®Ridl/oAHI, Entsattigungsindex oder
Arousalindex fir die Entstehung der Symptomatikedbh, eine starke Abhéangigkeit der
OSAS-Symptome, des enzephalopathischen Verhaltedsder Lebensqualitdt von RDI,
0AHI, Entsattigungs- oder Arousalindex konnte nigatunden werden.

Im WUP-KD zeigten sich sowohl bei der Erhohung \RBI, Entsattigungsindex als auch
Arousalindex eine Verminderung aller untersuchtemntalen Funktionen aul3er der
.Gedachtnisleistung”, die mit zunehmender Schweee 8chlafstérung zunahm. Bei all
diesen Veranderungen waren die Test-Leistungen Kieder durch den erhdhten
Entsattigungsindex am starksten beeintrachtigt, revith der von den durchweg noch im
altersabhangigen Durchschnittsbereich liegendentaVesusgehende hdhere Arousalindex
nicht zu so niedrigen Werten fuhrte. Beim RDI warke Werte fur RDI < 10/h schon so

niedrig, so dass die Verschlechterung beim RDI A t6lativ geringer war. Es kam also wie
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in der Studie von Kennedy et al. (76) zu einer ehohtem Entsattigungsindex und
Arousalindex einhergehenden Beeintrachtigung vamak®gnitiven Funktionen, auch wenn
keine signifikante negative Assoziation zu Intedhg und Gedéachtnis gezeigt werden konnte.
Intelligenz und Gedachtnis waren im Gegenteil sajabeiden Werte, die von einem hohem
Arousal-, Entsattigungsindex oder RDI am wenigstbaeinflusst wurden. Sowohl
Schlaffragmentation (Arousal), Hypoxie (Entsattigeimdex) als auch vermehrte
respiratorische Ereignisse (RDI) fuhrten wie authnderen Studien beschrieben (9, 135) mit

steigender Schwere zunehmend zu kognitiven Defiizite

4.1.2 Diskussion der Ergebnisse aus Fragebdgepsyuthologischer Testung

Bei der Beurteilung der Ergebnisse aus FragebogdnwWiUP-KD stellte die Zuordnung zu
»Syndrombedingten“ oder ,OSAS-bedingten“ Auffalligken eine Schwierigkeit dar. Durch
Vergleiche der Ergebnisse von Fragebdgen, neurbpkygischer Testung und
Polysomnographie mit entsprechender Literatur sotlee Ergebnisse sinnvoll interpretiert
werden. So lag der durchschnittliche C-Wert derdémim Enzephalopathie-Fragebogen mit
4,5 knapp unter dem Normwert von 5, wobei zu diessbmedrigten Wert v. a. die
verminderte Intelligenz beitrug. Da sich aber bei 8yndromgruppe der Crouzons uber der
Norm liegende, signifikant bessere Leistungen alsAperts im Bereich von Intelligenz und
emotionaler Labilitat zeigten, sich in der Testuley Crouzon-Kinder mit dem WUP-KD gut
durchschnittliche Werte des ,generellen Faktors ldelligenz* ergaben, der Schweregrad
des OSAS und der SBAS jedoch bei den Kindern matuZon-Syndrom hoher lag als bei
Kindern mit Apert-Syndrom, scheint die Intelligem Sinne des ,generellen Faktors der
Intelligenz” hier entgegen den Ergebnissen and8tadien, weniger mit der Schwere der
SBAS (76, 91, 135), sondern mit dem Syndrom zusamoteéingen. Daflr spricht auch, dass
sich weder im WUP-KD noch beim E-F eine signifilardorrelation zwischen Intelligenz
und anderen mentalen Leistungen und dem Schwerelga®SAS zeigte und beim Apert-
im Gegensatz zum Crouzon-Syndrom ein niedrigeredu€@haus als ,normal*“ anzusehen ist
(20, 132). Allerdings gibt es auch Studien, die éiegeschrénkten kognitiven Leistungen
weniger als durch die Krankheitsschwere, sondeziméhr durch die Dauer der Erkrankung
beeinflusst sehen (115). Da ein leichtes OSAS eediriiir lAngere Zeit unbehandelt toleriert
werde, sei es moglich, dass es durch die langexuemdde Stérung zu einer Beeintrachtigung
zerebraler Funktionen komme (61, 115). Da die Kinné& Apert-Syndrom meist nur von
einem leichten obstruktiven Schlafapnoesyndromolffetn waren, entsprechend seltener im
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Schlaflabor untersucht und kaum im Hinblick auf @#8AS therapiert wurden, ist auch eine
solche Genese der niedrigeren Ergebnisse im Eniogpatthie-Fragebogen denkbar.

In Studien wird die Auswirkung des OSAS auf Verbattauffalligkeiten wie hyperaktives
oder agitiertes Verhalten bei bis zu 25 % der Kinokeschrieben (14, 57, 64, 168). Auch in
unserer Patientengruppe wurde das Verhalten béo2¥er Kinder als enzephalopathisch,
bzw. hinweisend auf Enzephalopathie bewertet. Inielbeschrieben die Eltern ihre Kinder
im Enzephalopathie-Fragebogen als leicht unterdwtuhittlich, aber in den das Verhalten
charakterisierenden Teilskalen Hyperkinese, Eradkdit und emotionale Labilitat lagen die
Kinder im guten, altersentsprechenden Normbereich.

Da der Enzephalopathie-Fragebogen nie vor und eaddr Therapiemalinahme ausgefullt
wurde, lasst sich zu der in der Literatur (92, 16B6fchriebenen Verbesserung auffalligen
Verhaltens nach Behandlung keine Aussage treffenp@ysomnographischen Parametern
konnten keine signifikanten Korrelationen gefundesrden, am ehesten fand sich eine solche
Tendenz zwischen Arousalindex und Hyperkinese. 8lbeslund weil vor allem die Kinder
mit Apert-Syndrom Auffalligkeiten zeigten, ist einguordnung der Pathogenese zu
bestimmten respiratorischen, schlafbezogenen Siérun wie Schlaffragmentation,
Hypoxamie oder Hyperkapnie (9) nicht zuverlassigyhat.

Die Leistungen der im Woirzburger PsychologischenrzHiagnostikum untersuchten
Bereiche der allgemeinen mentalen Leistungsfahigkéuide Intelligenz®, ,visuell-
motorische Integrationsfahigkeit* und ,Kurzzeitgetithisleistungen® lagen in der Regel im
engen oder erweiterten Durchschnittsbereich ungteeieine Abhangigkeit von der Schwere
der Schlafbeeintrachtigung. Die Ergebnisse der cwmengestltzten Tests fur Motorik,
Reaktionsleistungen und Aufmerksamkeit dagegen nlageshrheitlich im erweiterten,
unterdurchschnittlichen oder sogar pathologischesreiBh und waren ebenfalls vom
Schweregrad der Schlafbeeintrachtigung abhangighAdie Kinder, die fur die Tests der
allgemeinen mentalen Leistungsfahigkeit zu alt wareeigten im motorisch-reaktiven
Bereich eher grenzwertige Leistungen. Diese déngtliDifferenz zwischen guten mentalen
Leistungen und schwachen motorisch-reaktiven Legd#n spricht fir eine nicht homogene
Leistungsfahigkeit, wie sie auch bei Kindern mitriiimoren beobachtet werden kann (114).
Innerhalb der Tests zur Prufung von Psychomotonki hufmerksamkeit fand sich die
Mehrzahl der pathologischen Resultate im Gebietstiek von der Koordination abhangigen
RegelmaRigkeit.

Eine Zunahme von Arousalindex, Entsattigungsindexi URDI in sicher pathologische

Bereiche wirkte sich vermindernd auf alle Leistumgail3er der des Kurzzeitgedachtnisses
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aus, wobei aufgrund der kleinen Gruppengréf3en Keastungen und damit keine Aussagen
zur Signifikanz moglich sind. Die Unterschiede inerd Wirkung von Arousal-,
Entsattigungsindex und RDI sind nicht signifikant.

Es fanden sich entgegen verschiedener Angaberrihitgeatur weder signifikante negative
Korrelationen zwischen Entsattigungs-, Arousalindeder Apnoe-Hypopnoe-index und
Intelligenz und Gedéachtnis (entgegen 76, 135), naefischen OSAS-Schwere und
kognitiven Funktionen (entgegen 91, 135) oder Vieghaauffalligkeiten (101). Owens et al.
(115) beschrieben eine méaRige Reduzierung von Alsaekeit, Vigilanz und motorischen
Fahigkeiten, was auch bei unseren Kindern festiifesterden konnte, und keinen starken
Zusammenhang von Krankheitsschwere und kognitiverirBrachtigungen. Sie erklarten,
wie auch Rhodes et al. (135), die Dauer des OSASwathtig fur die Schwere der
Auffalligkeiten. Bei unseren Kindern zeigten diggkkn, bei denen man eventuell von einem
seit langerem bestehenden OSAS ausgehen kannngelieher schwachere Ergebnisse in
der Testung mit dem WUP-KD. Allerdings war, im Gesatz zu Owens (115), bei den
getesteten Kindern keine eindeutige Zuordnung vairu8gen der Aufmerksamkeit und
Impulsivitat zu einem milden, und von Gedachtnigtegchtigungen zu einem maRigen oder
schweren OSAS mdglich. Gottlieb et al. (59) faneéame Assoziation von neurokognitiven
Defiziten mit typischen Symptomen von SBAS, dielanbne OSAS bestand. Hieraus liel3e
sich schlieRen, dass auch der Schweregrad des @&ABentscheidend fur die mentalen
Leistungen ist.

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitat setzt satdem korperlichen aus emotionalen,
mentalen, sozialen und verhaltensbezogenen Besteemdtzusammen und kann vom
Betroffenen oder von Beobachtern beurteilt werdg2v). Diese Definition verdeutlicht die
Beeinflussbarkeit der verschiedenen Bereiche dérehsqualitat durch eine Vielzahl von
Maoglichkeiten. In der Selbstbeurteilungsversiondezten die Kinder in der kid- und kiddo-
Version ihre Lebensqualitat nicht signifikant sadfieer ein als die Normgruppe, die ,kiddy-
Kinder* bewerteten ihre Lebensqualitat sogar afmifikant besser. Ahnliches beschreiben
Bressman (15) und Warschausky (174) bei Kindern loppen-Kiefer-Gaumen-Spalten,
deren subjektiv empfundene Lebensqualitat im Noreibk liege.

Die Eltern dagegen schatzten die Lebensqualitét iknder schlechter ein als die Eltern der
Normgruppen, signifikant war dies in der Dimensjéneunde” der Jungen der kid-KINDL-
Version und ,psychisches Wohlergehen* in der kikddHDL-Version. Warschausky et al.
(174) bemerkten deutliche Gesundheitssorgen derrEduch bei relativer Problemfreiheit,

die die kdrperliche und geistige Gesundheit ihrerdér starker mit der Lebensqualitat, aber
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auch ihren eigenen Stress-Geflihlen assoziierteim Béergleich zwischen Eltern- und
Kinder-Version zeigten sich teilweise signifikanédrigere Einschatzungen der Eltern, nur in
den Dimensionen ,Schule” und ,Erkrankung” empfandén Kinder ihre Lebensqualitat als
schlechter als die Eltern. Insbesondere die DinoengFreunde* wurde von Eltern und
weniger stark ausgepragt von den Kindern als uhéerNormgruppe liegend beurteilt. Mit
zunehmendem Alter schéatzen die Eltern den ,Selbbstwamer niedriger ein, wahrend ihre
Kinder sich sogar hoher als die Referenzgruppeckiitizen. Die soziale Integration scheint
also mit zunehmendem Alter abzunehmen, und in deweBung der Eltern mit dem
Selbstwert auch das psychische Wohlergehen. Diesiéerdhz konnte in einer
~wahrheitsverschonernden“ Sicht der Kinder, in ein®n ihren eigenen Erwartungen
gepragten Einschatzung der Eltern oder theoreiisatiner nicht hinreichenden Erfassung
durch den Fragebogen bedingt sein (15). Beim Vietglder Lebensqualitat von den Kindern
mit M. Crouzon und M. Apert fanden sich in der Kamdersion keine signifikanten
Unterschiede, wahrend die Eltern der Kinder mitu@am-Syndrom alle Dimensionen bis auf
die gleich gut eingeschatzte Familie besser bdiareiEine mdogliche Begrindung ist die
meist starkere Einschrankung der Apert-Kinder, stievohl geistige als auch korperliche
Fahigkeiten umfasst, und eine deutlichere Beeihtigieng der Lebensqualitat bedingen
kann.

Im Gegensatz zur Literatur (53) konnten zu polysographischen Parametern keine
signifikanten Korrelationen gefunden werden, undchaudie beschriebene deutliche
Verminderung der Lebensqualitat (101, 160, 165)nkemicht bestatigt werden. Dies kdnnte
daran liegen, dass in den Studien meistens der T85duality of life survey eingesetzt wurde
(53, 101, 165), der die Lebensqualitat mit ahniciderkmalen, wie sie auch im OSAS-
Fragebogen erfragt werden, OSAS-spezifischer dafinnd daher nicht unbedingt mit der im
KINDL-Fragebogen ermittelten Lebensqualitat zu \&en ist.

Zusammenfassend liegt die Lebensqualitdt der Kinoer OSAS bei kraniofazialen
Fehlbildungssyndromen im Normbereich, wenn auchsman unteren. Da signifikante
Korrelationen zum OSAS- und Enzephalopathie-Fragebo bestehen, wird der
Zusammenhang zwischen typischen OSAS-Symptomenhaltensauffalligkeiten und
Lebensqualitat bestéatigt (57, 165), wahrend zum wsobgrad des obstruktiven
schlafbezogenen Atemnotsyndroms kein signifikadtesammenhang gefunden wurde.

Mit dem OSAS-Fragebogen wurden die typischen, m@mdOSAS einhergehenden
Symptome abgefragt. Dabei sind acht der 14 Fragech éBestandteil des OSA-18-
Fragebogens (53), der die gesundheitsbezogene dalaitdat von Kindern mit OSAS
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untersucht. Einzelne Antwortmdglichkeiten wurdeiweise vermehrt angekreuzt: So sind
die direkt durch die mechanische Obstruktion begimgymptome wie ,Schnarchen® oder
»LAtmung mit offenem Mund” bei fast allen Kindern msns vorhanden, wahrend durch die
Stérung der Schlafqualitat infolge von respiratiien Ereignissen, Entséttigungen oder
Arousal bedingte Symptome, die auch auf die Lebemigét einwirken, nur manchmal oder
nie ausgepragt vorhanden waren. Dies zeigte sich darin, dass sich kaum signifikante
Korrelationen zu PSG-Parametern, insbesondere aiom Schweregrad des OSAS (118),
fanden, und dass die mit den KINDL-Fragebtgen geeres Lebensqualitat nicht deutlich
beeintrachtigt war, wahrend sich in Studien, die @SA-18-quality of life survey einsetzen
(53, 101, 102), eine signifikant verminderte Lelpraditat zeigt.

Beim Vergleich des Crouzon- mit dem Apert-Syndranden sich zwar keine signifikanten
Unterschiede, die Kinder mit M. Apert erreichtenealiendenziell héhere und damit
auffalligere Werte als die Kinder mit M. Crouzonbwwohl sie eine deutlich mildere
Atemstorung hatten. Eine mdgliche Erklarung ware dedeutung der chronischen
Beeintrachtigung des Schlafs durch ein mildes OSi#&tSdie kognitiven Leistungen (115,
135) und fir die OSAS-Symptomatik. Dafur sprichtlaudass selbst primar schnarchende
Kinder ohne OSAS eine deutliche Beeintrachtigurigheen (59, 76, 169). Andererseits kann
eine syndrombedingte Verursachung dieser Tendeht ausgeschlossen werden.

4.1.3 Diskussion der Ergebnisse unter Therapie

4.1.3.1 Bedeutung der verschiedenen TherapiefofindDdSAS-Schweregrad, OSAS-

Symptome, Arousalindex, Lebensqualitét und Intehigjeistungen

Bei Kindern mit syndromalen Kraniosynostosen stellsich grof3e interdisziplinare
therapeutische Herausforderungen, um den kleingarf@en ein mdglichst beschwerdefreies,
.normales” Leben zu ermoéglichen. Denn neben demiésynostosen und den sich daraus
ergebenden Komplikationen bestehen oft syndromahbamweitere Fehlbildungen, die
behandelt und kontrolliert werden muissen. Abgesekien den krankheitsbedingten
Beschwerden und TherapiemalRnahmen wird das LelreNin@er also auch durch haufige
Arztbesuche und Krankenhausaufenthalte beeintgicliEntsprechend wichtig ist es, durch
eine maglichst effektive Therapie so viele Beschigarso lange und so vollstandig wie notig

zu behandeln.
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Schlafbezogene Atemstdrungen stellen nur ein, wanch haufiges (68) Problem von
Kindern mit Kraniosynostosesyndromen dar. Durch deengten Verhaltnisse im
Mittelgesicht bedingt kommt es zu Obstruktionen,e ddurch die physiologischen
Veranderungen besonders im Schlaf zu einer deatli&temstdrung fihren kénnen. Die vor
allem beim Crouzon-, aber auch beim Pfeiffer-Symdrdndufig auftretende Chiari-
Malformation (26) kann asymptomatisch bleiben, abach zu einer obstruktiven oder
zentralen Atemstérung fuhren (46, 78, 124, 171})spnechend der Pathogenese der SBAS
bestehen sowohl kausale kurative als auch sympischat Therapieméglichkeiten: Bei den
Kindern dieser Studie wurden als symptomatischeridbafhen Adenotonsillektomie, nasaler
CPAP oder BiPAP, nasopharyngeale Schienung unBehiandlungsversuch mit Theophyllin
und eine Tracheostomie durchgefiihrt. AuRerdem gidnl bei zwei Kindern eine
Mittelgesichtsdistraktion und verschiedene Eingrifim Bereich der Atemwege zur
Verringerung der Obstruktion. Bei neun Kindern nteissin Hydrozephalus mit
intrakranieller Drucksteigerung durch einen ventiikperitonealen Shunt entlastet werden,
was auch zu einer Besserung der Atmungssituatibrefiikann. Einmal wurde bei einer
symptomatischen Chiari-I-Malformation eine Chiaidékompression durchgefihrt.
Operationen zur Erweiterung der Kalotte waren st &llen Kindern (85,7 %) erfolgt.
Insgesamt konnte durch die verschiedenen therggbethn Malinahmen der Schweregrad der
SBAS von schwer auf mafig und der Schweregrad &%SO/on mafiig auf leicht reduziert
werden. Der Arousalindex vor der Therapie lag b®ih in der folgenden PSG bei 7,0/h.

Die am haufigsten mit polysomnographischen Korgrollerfolgte Therapie war die
Maskenbeatmung mit nCPAP oder nBiPAP. Die Anpassingr solchen Maske flihrte zur
signifikanten Verbesserung von RDI, oAHI, Entsattigsindex und tiefster Entsattigung.
Ebenfalls - wenn auch nicht signifikant - verbessarrde der Arousalindex. Dies entspricht
den Ergebnissen von Palombini (119). Allerdingsmatiie Schlafeffizienz von 80 % auf
75 % ab. Da aber jeweils die erste oder zweite Nauh der Maske ausgewertet wurde,
konnte eine Gewodhnung noch nicht stattgefundenrnabke Kinder, bei denen diese zwar
effektive, aber regelméafig im Schlaflabor zu kolfierende, jede Nacht anzuwendende, in
der Compliance oft problematische Langzeitthergpie, 51, 77, 111, 119) durchgefuhrt
wurde, hatten in der PSG vor der Behandlung eihevee SBAS und ein schweres OSAS.
Unter der Maskenbeatmung kam es zu einer deutlisteebesserung von SBAS und OSAS
auf ein insgesamt mittleres Niveau: 20 % der Kirfugtten kein OSAS mehr, 60 % noch ein
mildes, und nur 20 % weiter ein schweres OSAS. AdehArousalindex nahm von 9,4/h auf
7,0/h ab. Ahnliche Ergebnisse mit einer Therapiksgmkeit bei 90 % der Kinder findet man
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auch in der Literatur (123). Bei zwei Kindern wurdee nasale CPAP-Therapie auf eine
BiPAP-Therapie umgestellt, was zu einer Normaligigrvon oAHI, Entsattigungsindex und
Arousalindex und damit zur Beseitigung des OSAStéiDie SBAS besserte sich ebenfalls
erheblich (von RDI 7,2/h auf 1,4/h), normalisiesteh aber nicht vallig.

Nur bei drei Kindern mit Adenotonsillektomie gab gsra- und postoperative
Polysomnographien, die eine Aussage zur Effektividér Therapie ermdglichen. Die
Erfolgsrate dieser Therapie wird in der Literatut @ — 100 % angegeben, kann bei Kindern
mit kraniofazialen oder neurologischen Problemear abedriger sein (51, 92, 123, 142).
Auch bei unseren Kindern kam es zu einer Abnahmg O&AS-Schweregrads von
praoperativ schwer auf postoperativ mafRig. Die pe#éativ schwergradigen SBAS blieben
schwergradig. Postoperativ waren die tiefste Etiggéitg, RDI, oAHI und Entséttigungsindex
deutlich gebessert; der Arousalindex war leichtizeert.

Die Eltern dreier Kinder mit Crouzon-Syndrom, didét flaskenbeatmung, bzw. ATE und
Chiari-Dekompression behandelt wurden, flllten d€&SAS-Fragebogen bei den
Schlaflaboruntersuchungen mehrmals aus. Bei allenkdndern waren nach, bzw. unter der
Behandlung die respiratorischen Parameter im Gegerzaim Arousalindex gebessert. Die
Gesamtsumme im Fragebogen war in drei der vierapiienachte reduziert, einmal war sie in
der Therapienacht leicht erhoéht. Somit (Uberwog eif@chte Besserung der
Tagessymptomatik. Nur bei der Frage nach der Schhaufigkeit kam es bei zwei Kindern
zu einer Verbesserung. Dies entspricht auch derafimgen, da eine erfolgreiche Therapie
optimalerweise nicht nur zur Normalisierung des HB®undes, sondern auch zum
Nachlassen der typischen OSAS-Symptomatik fihrditesdNie von einer Veranderung
betroffen waren die Fragen nach KonzentrationsschejaHypermotilitat, Infekthaufigkeit
und Kopfschmerzen. Das ist insofern unerwartet| wedtlichen Studien (7, 40, 57, 101, 102)
- insbesondere mit dem OSA-18-Fragebogen - nachaplee eine deutliche Besserung der
Symptomatik eintrat. Allerdings wird in der Litesatauch wiederholt berichtet, dass mit
Therapie die Symptome zwar verringert seien, abeh anabhangig von den - gebesserten -
PSG-Ergebnissen andauern kénnten (40, 160). Aufdendeen in all den Studien zu diesem
Thema Kinder mit syndromalen kraniofazialen Feliligen ausgeschlossen, auch
deswegen, weil bei ihnen die obstruktive Atemstgrumur eines von vielen Problemen
darstellt und so keine definitiven Aussagen inshdece Uber kausale Zusammenhange
maoglich sind. Nicht zu vernachléssigen ist die viet Kindern sehr kleine Gruppengroél3e, die

allgemeine Aussagen kaum zulasst.
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Alle Therapien fuhrten zu einer deutlichen Bessgrdar polysomnographischen Werte und
mehrheitlich auch zur klaren Verminderung der OS$¥8schen Symptomatik. Nasaler
CPAP und ATE fuhrten zu ahnlichen Ergebnissen, wi@dhrdie Chiari-I-Dekompression
weniger deutlich in einer Verbesserung in PSG uagj&bdgen resultierte.

Der KINDL-Fragebogen wurde von zwei Kindern paralter PSG vor und nach, bzw.
wahrend der Therapie in Form von einer Chiari-l-@akression und nCPAP ausgefillt. Von
der Familie eines Madchens mit M. Crouzon wurde lddfrKINDL-Fragebogen das erste
Mal bei einer Routine-PSG-Kontrolle ausgefillt uetgab bei deutlich pathologischem
Polysomnographiebefund eine im Niveau der Normptighe liegende Gesamtlebensqualitat
mit niedrigeren Werten von ,psychischem Wohlbefinige,Familie® und ,Freunde®.
Entgegengesetzt bewertet wurde das korperliche Mééihtlen, das die Mutter als unter und
die Tochter als Uber der Norm liegend empfand. én mchsten Polysomnographie zeigte
sich eine noch auffalligere SBAS, die zur Anpasseimgr nCPAP-Maske fuhrte. Zu diesem
Zeitpunkt lag die Gesamtlebensqualitat aul3er iniemension ,Familie” und ,Erkrankung®
klar unterhalb der Referenzgruppe. Am eindrickliehsvar die Abnahme der Lebensqualitéat
im Bereich ,korperliches Wohlbefinden®. Vier Monatech Anpassung der nCPAP-Maske
wurde erneut eine Schlaflaboruntersuchung durclhgefiiit einer deutlichen Reduzierung
der respiratorischen Ereignisse, die Gesamtlebafigijuiag auf einem Niveau &hnlich dem
der ersten Untersuchung. Nur bei ,Schule* und ,Highikam es zu keiner deutlichen
Verbesserung, die Selbstwertdimension wurde vormdehter maximal niedrig eingeschatzt.
Bei einem weiteren Madchen mit Crouzon-Syndrom wsyinptomatischer Chiari-I-
Malformation wurde der kiddy-KINDL-Fragebogen naaffolgter und erfolgreicher ATE das
erste Mal im Rahmen einer Kontroll-PSG ausgeflldr polysomnographische Befund zeigte
eine milde SBAS ohne pathologische Obstruktionee. ®esamtlebensqualitat lag Gber den
Referenzwerten, auch im Erkrankungsmodul wurdereWlerte erreicht. Nach der Chiari-I-
Dekompression zeigte sich in der PSG eine weitags&ung in Richtung Normalisierung
der SBAS, im kiddy-KINDL-Fragebogen lag die Gesaiénsqualitdt - wenn auch weniger
deutlich — und das Erkrankungsmodul weiter Ubereferenzwerten. Lediglich der Bereich
.Familie® und die kiddy-Zusatz-ltems wurden verglesweise niedrig eingeschatzt.

Auch wenn nur diese beiden Kinder den Fragebogedusammenhang mit einer Therapie
mehrmals ausfullten, so lassen sich doch einiges@gen treffen: Mit zunehmendem OSAS-
Schweregrad kam es in Selbst- und Fremdurteil zeréferminderung der Lebensqualitat in
der Gesamtsumme und auch in (fast) allen Untergmud3, 101). Die erfolgreiche Therapie
der Atemstorung fihrte wie in der Literatur (1080} beschrieben zu einer Besserung der
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Gesamtlebensqualitat und fast aller Teilbereicresssich die Beurteilung des Selbstwerts in
diesem Fall verschlechterte, muss nicht an der At&mng liegen, sondern kann bei
bestehendem Crouzon-Syndrom und eintretender Rail@erth hierdurch mitbeeinflusst sein
(32). Der Teilbereich ,korperliches Wohlergehen“erd gezielt nach kdrperlichen
Beschwerden fragt, spiegelt die OSAS-Schwere dbatli wieder als das eher nach dem
Coping, dem Umgang mit der Erkrankung fragende r&irkungsmodul“, das unabhangig
vom Schweregrad der SBAS immer (ber den Referetewetag. Die Chiari-I-
Dekompression, die auch in PSG und OSAS-Fragebogmmt zu gravierenden
Verbesserungen fuhrte, scheint auch die gesunbbetigene Lebensqualitat der Patientin
kaum zu beeinflussen.

Je ein Kind wurde vor und nach ATE, vor und wahre@PAP-Beatmung, bzw. vor und
nach der Umstellung von nCPAP auf nBiPAP mit dem RAMKD auf allgemeine mentale
Leistungsfahigkeit, Motorik, ReaktionsleistungenduAufmerksamkeit getestet. Alle drei
Madchen zeigten in der Untersuchung nach der Bétagdmehrheitlich eine nicht
signifikante Verbesserung, die am einheitlichsteimb,generellen Faktor der Intelligenz*
und der ,Geschwindigkeit ausfiel. In den ,Ged&acbl@istung” dagegen waren die
Veranderungen gegensatzlich. Durch die Behandlueg QSAS kam es also zu einer
Verbesserung der motorischen Fahigkeiten, der Atkisagnkeit und der fluiden Intelligenz
(114). Allerdings blieben vor der Behandlung untectischnittliche Gedéachtnisleistungen
auch nach Therapie noch unterdurchschnittlich. meeropsychologischen Verdnderungen
infolge der Therapie waren nicht signifikant unctlawicht vollstandig, die Defizite waren
aber wie auch bei Lipton et al. (92) zumindesiteise reversibel.

4.1.3.2 Abhéangigkeit des Therapieerfolgs von degrznde liegenden Erkrankung und

Vergleich der verschiedenen Therapieformen

In Abhangigkeit vom Uberwiegen der obstruktiven ozientralen respiratorischen Ereignisse
wurden die Atemstérungen in rein obstruktive, bzentrale und obstruktiv oder zentral
fuhrende unterteilt.

In allen Néachten vor Therapie waren 78,6 % alleemdtdrungen obstruktiv fuhrend und
21,4 % zentral fuhrend, die SBAS war hochgradig dad OSAS mittelgradig, wobei die

zentral fuhrenden Atemstérungen durch einen geren§ehwere gekennzeichnet waren. Alle
Kinder, die durch eine nasale CPAP-Maske behandetten, hatten vor der Behandlung
eine schwere, obstruktiv fihrende Atemstorung, zidettel der durch ATE therapierten
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Kinder eine obstruktiv fihrende, ein Drittel einengral fihrende Atemstérung. SBAS und
OSAS waren jeweils schwer. Da 5 Patienten vom GQmoyzund nur ein Kind vom Apert-
Syndrom betroffen war, ist eine Unterteilung naghdomen nicht sinnvoll méglich.

Nach der Behandlung zeigte sich ein nahezu umgesMerhaltnis von obstruktiven und
zentralen Atemstorungen. Die zentral fuhrenden Atémangen waren dabei durch eine
deutliche Reduzierung obstruktiver und zentral@idtisse gekennzeichnet, wahrend bei den
wenigen weiterbestehenden obstruktiv fihrenden SBA@&st die méaRige bis schwere
Atemstorung fortbestand.

Unter der Behandlung mit CPAP kam es zur deutl@hsReduzierung der Schwere der
Atemstorung, obwohl diese Kinder urspringlich alen schweres OSAS hatten.
Arousalindex und oAHI waren nach ATE auf ein ahmdis Niveau reduziert wie bei nCPAP-
Therapie, der RDI jedoch blieb héher. Dies ist dudee ,beatmende Wirkungsweise* des
NCPAP erklarbar, wahrend durch die ATE nur die@lestruktion verursachenden Strukturen
verkleinert werden.

Bei kraniosynostosebedingten symptomatischen ChMalformationen mit zentralen
Schlafapnoen wird in einer Chiari-I-Dekompressida Hintere Schadelgrube erweitert (8,
124). Dieser bei einer Patientin erfolgte Eingfifhrte nur zu mafRigen Veranderungen in
PSG, OSAS-Symptomatik und Lebensqualitat.

Bei 20 Kindern erfolgte keine polysomnographiscimtkallierte Therapie der Atemstdrung.
Diese Kinder erreichten nur in drei Schlaflaborréntreine Normalisierung der Atemstorung.
Die acht behandelten Kinder erreichten das Thezagia sechs Nachten, was in Anbetracht
der Zahl der Untersuchungsnachte wiederum nichtnidfgig viel ist. Darin werden die
Schwierigkeiten bei der Therapie der SBAS bei Kmdmit syndromalen kraniofazialen
Fehlbildungen deutlich: Die ATE ist mit vermehrt&omplikationen (77, 92) und einer
niedrigeren Erfolgsrate behaftet. Auch die CPAPtBemg ist bei Kindern mit
kraniofazialen Fehlbildungen aufwandiger als besamsten gesunden Kindern, da die
Masken flr ausreichende Abdichtung druckfrei speaie die Gesichter angepasst werden
missen (92), ein zuverlassiges Offenhalten der e nicht garantiert (107) und die
Compliance der ohnehin oft von zahlreichen Arztd ufrankenhausbesuchen betroffenen

Kinder nicht immer ausreichend ist.
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4.2 Die Bedeutung des OSAS-Fragebogens

Da sich bei der Interpretation des OSAS-Fragebogeauer zum Schweregrad des OSAS, zu
einzelnen PSG-Parametern, zu allgemeinen mentaggstubgen oder zur Lebensqualitat
wesentliche Korrelationen zeigten, soll die Bedegtdes Fragebogens diskutiert werden.
Bei Kindern mit kraniofazialen Fehlbildungen istsdabstruktive Schlafapnoe-Syndrom ein
haufiges Problem (121). Aufgrund der Grunderkramkwmd der mdglichen Folgen des
OSAS st es wichtig, dass Diagnostik und Therapgg 8BAS mdglichst schnell und
zuverlassig erfolgen. Anamnese, klinische Untersnghoder Polysomnographie erlauben
allein fur sich keine zuverlassige Diagnose (501,1123). Somit ist ein Instrument
winschenswert, das eine moglichst schnelle undssefale Beurteilung der Auswirkung des
OSAS auf das Leben der Kinder ermdglicht und disséireidungsfindung unterstitzt, welche
Kinder polysomnographisch untersucht und bei patysographisch gesichertem OSAS
wegen ,relevanter” Beschwerden therapiert werdessax.

Der OSAS-Fragebogen erfragt einerseits typischrekdidurch die Obstruktion verursachte
Beschwerden, andererseits aber auch durch die Beshtigung des Schlafs bedingte Folgen
der SBAS. Und obwohl keine starken Zusammenhange&eru anderen Untersuchungen
auftraten, wurden doch einige Angaben im OSAS-Hyagen wesentlich haufiger als andere
bestétigt. Diese Symptome stimmen gut mit der attar Gberein: So werden Schnarchen,
angestrengte Atmung im Schlaf, unruhiger Schlafsii@er Mundatmung und von den Eltern
beobachtete Apnoen, bzw. Zyanose im Schlaf als tdiefigsten Schlisselsymptome
angesehen (51, 111, 178). Brouilette (in 123) fanid ,von den Eltern beobachteten
(obstruktive) Apnoen*, ,angestrengter Atmung im Bfhund ,regelméafiigem Schnarchen”
eine Kombination von hoher Spezifitat und Sengéivitir ein OSAS im Kindesalter.

Bei einer Erweiterung des OSAS-Fragebogens um gemEltern beobachtete (obstruktive)
Apnoen“ und ,angestrengte Atmung im Schlaf‘ (Bretti¢) und um im OSA-18-Fragebogen
enthaltene Merkmale wie ,ruheloser Schilaf’, ,Erktingsgerausche im Schilaf* und
~elterliche Sorgen, dass ihr Kind im Schlaf nichseeichend Luft bekommt* (53), misste der
Fragbogen mit einer héheren Spezifitat und Serisitiauf das OSAS hinweisen, und die
beim OSA-18 Fragebogen gezeigten posttherapeutis¢bginderungen und Langzeiteffekte
(57, 101, 102, 165) widerspiegeln. Damit ware d&AS-Fragebogen bei Kindern mit
syndromalen kraniofazialen Fehlbildungen als Sdregnstrument auf ein OSAS, das
aufgrund der Tagessymptomatik weitere Diagnostikh.dSchlaflaboruntersuchungen, nahe

legt, einsetzbar. Auch der Effekt einer Therapiedas Leben der Kinder und ihrer Eltern als
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neben den polysomnographischen Verbesserungenhemsndem Therapieerfolg, musste
mit diesem Fragebogen zuverlassig zu tberprifen sei

Die Elimination mehrheitlich verneinter Fragen wke B. ,Mittagsschlaf* wirde den
Fragebogen verkirzen und benutzerfreundlicher nrmaahd auRerdem auch die einzige, bei
jungeren Kindern signifikant haufiger bejahte Fragsloschen und somit die Einsetzbarkeit
des Fragebogens bei allen Kindern relativ unablggvamn Alter ermdglichen.

Da die Frage, wann der Nutzen einer Behandlungyeliersachten Belastungen und Risiken
Uberwiegt, sich allein durch die Polysomnograph@htinzuverlassig beantworten lasst, wird
versucht, eine ,messbare” Therapieindikation zddim Insbesondere die beiden effektivsten
Behandlungsmaoglichkeiten des OSAS bei Kindern mainlofazialen Synostosesyndromen
vor definitiven Eingriffen, die Adenotonsillektomiand die nasale Maskenbeatmung, sind mit
maoglichen Komplikationen (ATE), bzw. kontinuierlieh Beanspruchungen (nCPAP/BIPAP)
verbunden und fiihren nicht zwangslaufig dauerhaft Ndormalisierung der PSG. Da noch
keine exakten Richtwerte existieren, die dringeimg &ehandlung empfehlen, erhofften wir
uns durch andere Parameter, wie Tagessymptomadik laebensqualitat, Unterstiitzung bei
der Indikationsstellung. Aber wie auch in anderémdien (92), zeigten die von den Eltern
berichteten Symptome tendenziell einen geringenh¥isagewert fur die Schwere des
obstruktiven Schlafapnoe-Syndroms und stellen somit eine Orientierungshilfe dar. Bei
einer Anderung und Erweiterung der Fragebogen imé&des OSA-18-Fragebogens konnten

sie eine gute Therapiekontrollméglichkeit biete@1(,1102, 165).

4.3 Zusammenhang zwischen Lebensqualitit, Intaethlgéstungen, Verhalten und OSAS bei

kraniofazialen Fehlbildungen

Die Resultate der Kinder liegen insgesamt sowohKilNDL- wie auch Enzephalopathie-
Fragebogen im Normbereich. Bei der Aufschlisselnagh Syndromen zeigt sich, dass die
Ergebnisse im Enzephalopathie-Fragebogen der Kianddt Crouzon-Syndrom im guten
Altersnormbereich liegen, wahrend die Apert-Kinbesonders durch unterdurchschnittliche
Intelligenzleistungen eher pathologische Ergebneszéelen. Zur Polysomnographie zeigen
sich ebenso wie im KINDL-Fragebogen keine signifilean Korrelationen. Auch im KINDL-
Fragebogen zeigen sich tendenziell bessere Ergebdes Kinder mit Crouzon-Syndrom. Die
nur bei Kindern mit Crouzon-Syndrom erfolgte Diagtio mit dem WUP-KD ergibt bei
altersentsprechenden allgemein-mentalen Leistungeffiallige Leistungen im reaktiv-

motorische Leistungsbereich. Statistische Aussaget bei der geringen Kinderzahl nicht
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maoglich, es ist jedoch eine Tendenz zu schwachérggebnissen bei einer starkeren
Beeintrachtigung des Schlafs zu beobachten. Zuspoinpographischen Parametern und zur
OSAS-Schwere finden sich entgegen der Erwartundg® {6, 91, 92, 135) keine
Korrelationen (115, 160).

Es scheinen also keine eindeutigen Zusammenhaogéege nur ein nicht signifikanter
Trend zwischen Fragebégen, Polysomnographie unev&Gelgrad des OSAS zu bestehen.
Dass die verschiedenen Fragebdgen aber dennocltliahh&oharent sind, zeigen die
deutlichen Korrelationen zwischen KINDL- und Enzejapathie- und OSAS-Fragebogen,
und der eindeutige Trend zwischen OSAS- und Enzepathie-Fragebogen. Warum zur
Polysomnographie nur so schwache Zusammenhangezaigen waren, kann einerseits an
einer relativen Unabhangigkeit der mit Frageboged WUP-KD erhobenen Daten vom
OSAS liegen - was allerdings allen Ergebnissen mmd&tudien widersprechen wirde - oder
an einer unzureichenden Erfassung der Symptomehdiiec Fragebdgen, bzw. auch eine
nicht ausreichend exakte polysomnographische Enfgssnd Auswertung.

4.4 Methodenkritik der Polysomnographie

Von der Deutschen Gesellschaft fur Schlafforschung Schlafmedizin wurden genaue
Standards (120) bestimmt, die zur Anerkennung efoddaflabors noétig sind. Im Schlaflabor
der Universitats-Kinderklinik Wurzburg konnten amgs insbesondere die raumlichen
Anforderungen nach Trennung von Schlaf- und Ubehwagsraum nicht erfiillt werden, eine
geratebedingte Stérung des Nachtschlafs war sot rabzuschlielen. Aus Mangel an
Personal und einem geeignetem Uberwachungsrauntekeime kontinuierliche optische und
akustische Uberwachung nicht gewahrleistet werdBarch den Anschluss an den
pulsoxymetrischen Alarmmonitor und die Kontrollerclu die Nachtschwester bei den
Routinekontrollgangen war aber dennoch eine beéndberwachung gesichert.

Die Elektroden und Kabel wurden durch die jeweitigeingelernten, diensthabenden
Schwestern und Pfleger angebracht. Mitbedingt durdie teilweise mangelhafte
Kooperationsbereitschaft der jungen Patienten l@ndies die unterschiedlich gute
Beurteilbarkeit der Polysomnographien erklarenbése®ndere abgefallene oder unzureichend
fixierte Elektroden konnten zur Aufzeichnung vontefakten filhren, was sich v. a. in
Schwierigkeiten bei der Festlegung von REM-Schkif $t6rung der EOG-Elektroden oder
von Arousaln bei Beeintrachtigung der EEG-Elektrodederspiegelte.
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Wahrend der Dauer der Untersuchung von 2000 bi§ 2rhselten wiederholt die fur das
Schlaflabor zustandigen Arzte. Obwohl diese die ®S@®ach standardisierten,
altersangepassten Normen auswerteten, kam es doabiswverterabhéangigen Unterschieden,
weswegen samtliche in diese Studie eingegangenehté&@achbefundet wurden. Das die
PSGn aufzeichnende Computersystem SleeplLab ProewordNovember 2004 gegen das
Somnostarsystem SleepLab 1000e der Firma Jaeyjasys, ausgetauscht.

Da die Patienten meist im Rahmen der neurochircigis Abklarung im Schlaflabor
untersucht wurden, ist das in dieser Studie untbtsuPatientengut auf OSAS-, bzw. SBAS-
Symptome vorausgewahlt und spiegelt daher die wHlEigigkeit von OSAS bei Kindern
mit syndromalen kraniofazialen Fehlbildungen nungeschrankt wider. Aufgrund ihrer
Grunderkrankung war auch die groRe Mehrzahl ded&irbei der ersten Untersuchung im
Schlaflabor schon durch mindestens einen operatinegriff im Bereich des Schadels, und
haufig auch der Atemwege, vortherapiert.

Sowohl in Hinsicht auf das Alter als auch auf di¢iofbgie der Syndrome war das
Patientengut relativ uneinheitlich. Dies wurde sibweie mdoglich in der Auswertung
bertcksichtigt. Eine syndromabhangige Unterteildeg Kinder war nur nach Crouzon- und
Apert-Syndrom madglich, da die anderen Syndromgromaeklein waren.

Insbesondere nach Aufschlisselung der Patientelm 8giedrom, Alter, Therapieform oder
Schweregrad des OSAS waren die Gruppenzahlen itedwecht klein und ermdéglichten nur
bedingt eine sinnvolle statistische Auswertung.sRitellte insbesondere bei der Interpretation
der Ergebnisse aus der Testung mit der Wurzburggch®logischen Kurz-Diagnostik,
einigen Fragebdgen und Therapieformen ein Problamsd dass die Auswertung hier eher
beschreibend erfolgte.

Nicht nur beim Verkabeln im Schlaflabor, sondercrabeim Ausfillen der Fragebdgen, der
Mitarbeit an der WUP-KD, und der Bereitschaft znegi Kontroll-Schlaflaboruntersuchung
ist die Kooperation von Eltern und Kindern wicht@ie ohnehin hohen Belastungen durch
die Erkrankung und die zum Teil recht gro3en Entfagen zum Heimatort der Kinder
fuhrten wohl dazu, dass in einigen Féllen das Alesfider Fragebégen, insbesondere aber
die erneute Polysomnographiekontrolle nach einerdpie nicht zuverlassig erfolgte.

Durch das gleichzeitige Bestehen von syndromaleani§ésynostosen und OSAS wurden
teilweise Interpretation und kausale Begrindung Zoesammenhangen erschwert.

In der groRen Mehrheit der zahlreichen Studien zZlbema OSAS im Kindesalter sind
Kinder mit kraniofazialen Fehlbildungen von der @angruppe ausgeschlossen.

Untersuchungen zum obstruktiven Schlafapnoesyndb@n Kindern mit kraniofazialen
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Fehlbildungen sind wesentlich seltener, so dasdigser Arbeit bei der Beschreibung und
Bewertung des OSAS weitgehend auf Studien mit Jasiem gesunden Kindern®
zurtckgegriffen werden musste, und erst bei derrtBdung verstarkt die Ergebnisse der

Untersuchungen bei Kindern mit syndromalen Kramasyosen eingesetzt wurden.

4.5 Praktische Konseguenzen

Die Bedeutung der Polysomnographie als Goldstanfiarddie Diagnose des OSAS im
Kindesalter, inklusive Bestimmung von Schwere umtl der SBAS, ist unumstritten. Die
Dynamik der Kraniosynostosen und die syndromablgahgufige Chiari-I-Malformation, die
zu verschiedenen Zeitpunkten symptomatisch werdam kempfehlen eine kontinuierliche
Uberwachung auch bei unauffalligem Befund in dstesr Schlaflaboruntersuchung, um eine
SBAS, insbesondere ein OSAS, frihzeitig erkennehhghandeln zu kdnnen. Im Gegensatz
zur Diagnosestellung des OSAS, woflr eindeutigetekisn bestehen, stellt sich die
Entscheidung zu einer bestimmten Therapie oft satgvidar. Denn es existieren nur vage
Empfehlungen, ab welchem RDI oder oAHI die Risikend Belastungen durch die
Behandlung den Nutzen Uuberwiegen. Dennoch ist diysBmnographie bisher die
zuverlassigste Methode, um die BeeintrachtigungSigsafs durch die Atemstérung und die
Therapienotwendigkeit zu beurteilen. Da bei Kindemt syndromalen kraniofazialen
Fehlbildungen die Obstruktion der Atemwege nichtm@r durch die adenotonsillare
Hypertrophie verursacht, sondern nur zusatzliclstéekt wird, ist durch die Entfernung des
hypertrophen lymphatischen Gewebes eine Verbesgeatan Situation zu erwarten. Diese
muss aber nicht eintreten und schon gar nicht vaueD sein, so dass Kontroll-
Polysomnographien des Therapieerfolgs und des Msrimerlasslich sind.

Um eine Mdoglichkeit zu finden, auch ohne aufwandiRy@ysomnographie mdoglichst frih
Hinweise auf das obstruktives Schlafapnoesyndronberunerken, wurde eine Kombination
von Fragebdgen an die Eltern verschickt, die tymséuswirkungen des OSAS auf das
Leben der Kinder abfragt. Obwohl sich darin kaugngikante Korrelationen zur Schwere
des OSAS zeigten, miisste der OSAS-Fragebogen nmamhlberarbeitung und Erweiterung
nach dem Brouilette- und dem OSA-18-Fragebogen Saeeninginstrument eingesetzt
werden kénnen, um alle Kinder mit syndromalen Koapnostosen schnell und einfach auf
typische Beschwerden, die eine weitere Diagnosakefegen, zu untersuchen. Zudem
konnten sie im Verlauf und nach Therapie als Kdlgrdienen, da schon jetzt eine Besserung

nach Therapie zu beobachten war. Allerdings kanaweh bei hochpathologischen PSGn
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durchaus zu ,normalen“ Resultaten in den Fragehtgeswegen diese bis jetzt zwar als
Orientierung Uber die Tagessymptomatik zu verwergled, aber bei Einsatz als Hilfe zur
Therapieentscheidung auch nach einer Uberarbeitueiger weiteren Studie getestet werden
sollten.

Die in der Polysomnographie gefundenen Korrelathoneischen Grund-Sauerstoffsattigung,
Entsattigungsindex und OSAS-Schweregrad legen diglithkeit der pulsoxymetrischen
Untersuchung als ambulante Screeningmethode nahealldrdings im negativen Fall zum

Ausschluss eines OSAS dennoch eine vollstandiged?@lert (18).
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5. Zusammenfassung

28 Kinder mit syndromalen kraniofazialen Fehlbilgan wurden von November 1999 bis
Februar 2006 insgesamt in 122 Nachten im Schlaflater Universitats-Kinderklinik
untersucht. Davon wurden im Rahmen dieser StudieN@8hte nachbefundet und als
Erstbefund oder Verlaufs-, bzw. Therapiekontrollesgewertet. Acht Kinder wurden seit
April 2004 mit dem WUP-KD getestet, alle Kinderywbzleren Eltern fiillten die Fragebogen
entweder wahrend des stationaren Aufenthalts agiskhkamen diese zugeschickt.

Ein Ziel der Studie war es, die Haufigkeit, Art uBdhwere der SBAS, vor allem aber des
obstruktiven Schlafapnoesyndroms bei Kindern maniwfazialen Fehlbildungssyndromen zu
ermitteln. Dabei fanden sich mit zwei Kindern oh@8AS, zwolf mit mildem, neun mit
mafigem und fuinf mit schwerem OSAS Uberdurchsdichitviele Kinder mit OSAS. Dies
konnte durch die mit der Uberweisung ins Schlaftagetroffene Vorauswahl erklarbar sein.
So hatte je die Halfte der Kinder kein, bzw. eind®s OSAS und die andere ein mafiig- oder
schwergradiges OSAS. Es Uberwog sehr deutlich Otraktiv fihrende Atemstérung,
zentral fuhrende Atemstdrungen fanden sich bei 1d@e%Kinder. Die Kinder mit Crouzon-
Syndrom hatten sowohl ein schwereres OSAS als dndulfiger eine obstruktive oder
obstruktiv fihrende SBAS als die Kinder mit Apest8rom. Bei der Untersuchung der
Schlafarchitektur zeigte sich zwar eine deutliclumerte Gesamtschlafzeit, bei nur maRig
vermindertem REM-Schlaf kam es aber nicht zu eideutlichen Schlaffragmentation.
Wahrend des REM-Schlafes traten 82 % aller regpisahen Ereignisse auf. Die Analyse
der Mikrostruktur ergab einen in Abhéngigkeit var &chwere des OSAS erhéhten Arousal-
Index, da die Zahl der respiratorischen Arousaldsait respiratorischen Ereignissen zunahm.
AulRerdem wurden Auswirkungen des OSAS auf Lebernisdiamentale Leistungen,
Verhalten und Tagessymptomatik beobachtet. Die hsipgalitat lag im Selbsturteil der
kleinen Patienten - und auf deutlich niedrigerenvedu auch im Eltern-Fremdurteil —
abgesehen von einzelnen Ausnahmen im unteren NoebeBei wiederholtem Ausflllen
lie@ sich eine Abhéangigkeit von der aktuellen Saleweler Atemstérung und eine
Verbesserung nach Therapie beobachten. Auffaligkeim Enzephalopathie-Fragebogen
fanden sich ganz deutlich bei den Kindern mit M.eARp die vor allem schwache
Intelligenzleistungen zeigten, wahrend die CrouKamder im guten Durchschnittsbereich
lagen und teilweise signifikant besser als die #gpewaren. Die allgemeine mentale
Leistungsfahigkeit wurde bei acht Kindern mit den®KD getestet und ergab in den Tests
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zur Prufung der allgemeinen mentalen Leistungskaiig mehrheitlich im zumindest
erweiterten Normbereich liegende Ergebnisse, beelzmend pathologischen Werten in der
PSG aber schwachere Leistungen. In den Tests vofmekiisamkeit, Motorik und
Reaktionsleistungen dagegen waren die Leistungeshdeeg und insbesondere bei starkeren
PSG-Auffalligkeiten schwach. Im OSAS-Fragebogen dear ,Schnarchen® und ,,Atmung
mit offenem Mund® von fast allen Eltern ,meistenbéobachtet, auch die Fragen nach
anderen typischen OSAS-Symptomen wurden mehrheitis ,haufig“ angegeben. Eine
effektive Therapie resultierte in einem maRigen Megsen der Tagessymptomatik. Ein
zuverldssig mit einem schweren OSAS einhergehendet damit eine Behandlung
induzierender Wert zeigte sich nicht. Bei allengétadgen und dem WUP-KD konnte kein
Einfluss von respiratorischen Ereignissen oder Aatindex auf die untersuchten Parameter
gefunden und keine signifikanten Korrelationen zm d&rgebnissen der Polysomnographie
festgestellt werden. Untereinander korrelierten &esultate der Fragebdgen inhaltlich
sinnvoll.

Im Vergleich der verschiedenen vorgestellten Therapglichkeiten fihrte die Beatmung mit
nasaler CPAP- oder BiPAP-Maske vor der Adenotaigitimie zu den besten Ergebnissen,
die nahezu zu einer Normalisierung der Atmung iml&duhrten. Allerdings war der Effekt
der ATE oft nicht von Dauer und Re-ATE oder eindere TherapiemalRnahme wurde notig,
und auch die Anpassung und Einstellung der Maskealjete sich teilweise schwierig. Der
Arousalindex war nur unter nCPAP- oder nBiPAP-Tharareduziert, durch andere
Behandlungsformen wurde er teilweise sogar erhéht.

Es konnten also wie auch in der Literatur keinenamestischen Parameter gefunden werden,
die sicher und zuverlassig ein therapiebedurft@&AS aufdecken, die Polysomnographie
ersetzen konnen und auch den Therapieerfolg spelzéfi bestimmen. Eine Uberarbeitung,
Kombination und Ergadnzung der verwendeten Fragebdgente dazu fihren, dass die
Beeinflussung des taglichen Lebens durch das OSA&iuw gut erfasst und auch der
Therapieerfolg zuverlassig widergespiegelt wirdjléh dem OSA-18-Fragebogen.

Ob Arousalindex, oAHI, Entsattigungsindex oder ardé/erte fur Tagessymptomatik und
mentale Beeintrachtigung verantwortlich sind, kennicht differenziert werden. Die Kinder
mit Crouzon-Syndrom schnitten trotz eines deutBchwereren OSAS in allen Fragebdgen
tendenziell besser ab als die Kinder mit M. Ap&rgs die Bedeutung des Syndroms fur
mentale Leistungen, Verhalten und Tagessymptonadds deren relative Unabhangigkeit

von der Schwere der Atemstdrung unterstreichertelrf
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6. Anhang

6.1 Anschreiben an die Eltern

Universitatsklinikum \Wurzburg
Klinikum der Bayerischen Julius-Maximilians-Universitat U

Kinderklinik und Poliklinik \/71/
Direktor: Prof. Dr. Ch. P. Speer ,

Neuropdadiatrie und Sozialpadiatrie
Prof. Dr. H. M. StralRburg

Kinderklinik und Poliklini -Josef-Schneider-Str.-27080 Wiirzburg

Neuropadiatrie und
Sozialpadiatrie

Leiter:
An Prof. Dr. H.-M. StraBburg
Familie XXX Tel.: (0931) 201 — 27734
YYY Strassburg_H@Klinik.uni-

wuerzburg.de

77777 Sekretariat im Sozial-
padiatrischen Zentrum
Frihdiagnosezentrum

. ; Tel.: (0931) 201 - 27709
Wiirzburg, den 08. Mai 2005 Fax: (0931) 201 — 27858

Station Fanconi
Tel.: (0931) 201 — 27859
Fax: (0931) 201 — 27750
Sehr geehrte Frau XXX,
Neuropadiatrische Sprechstunde

sehr geehrter Herr XXX, der Poliklinik

Tel.: (0931) 201 — 27855
lhr Sohn YYY befindet sich wegen einer angeboreMgachstumsstérung des — __.
Schéadels in Behandlung der Kinderklinik Wirzburg wwurde deswegen u. a. auch  Tel.: (0931) 201 — 27744
im Schlaflabor untersucht. Im Rahmen einer Dissieriaarbeit beschaftigen wir uns
mit einer wissenschaftlichen Auswertung der Messuat

Hierzu haben wir eine Kombination von mehreren Ebgigien entworfen.

Ziel der Fragebogenaktion ist es, die Lebensqualia Kindern mit kraniofazialen

Fehlbildungen beurteilen zu kdénnen. Da fir die lLedfpgialitat der Schlaf eine
wesentliche Rolle spielt, soll untersucht werddmuad inwieweit die vorliegenden
Schlaflaborbefunde Ihres Kindes mit den Ergebnistes Fragebogens korrelieren,
und ob sich davon Folgen fiir die Behandlung abidassen.

Deswegen ist es fur uns, aber auch fir andereffmteoKinder und deren Familien
wichtig, dass Sie die Fragebdgen bitte moglichkt basgefullt zurlickschicken.

Von den vier Fragebdgen sind drei fur die Elterstinemt, und zwar der OSAS-
Fragebogen (Nr. 1), die Elternversion des Kindlgetzogens (Nr. 2) und der
Fragebogen nach Meyer-Probst (Nr. 3), die Sie [itisfillen mdgen. Der vierte
Fragebogen ist die Kinderversion des Kindl-FragelnsgNr. 4) und sollte bitte von
YYY (mit Hilfe nach Bedarf) ausgefillt werden.

Vielen Dank fur Ihre Zeit und freundliche Grif3e

Prof. Dr. Stral3burg Dr. Miller-Stéver Astrid Hein
(Doktorandin)
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6.2 Die verschiedenen Fragebdgen

6.2.1 Fragebogen 1: OSAS-Fragebogen fiir die Eitech Paditz

NAME S KINARS: ...ttt et ee e se s reseene
Zutreffendes bitte ankreuzen

1. Mein Kind ist tagsiiber sehr unruhig und zappelig, immer in Bewegung.
[] nein
[] manchmal
L fast immer

2. Morgens ist mein Kind nur schwer aufzuwecken und wird nur langsam wach (.typischer
Morgenmuffel®).
[] nein, mein Kind ist morgens meistens schnell wach
[] mein Kind ist morgens nur manchmal schnell wach
[] ja, mein Kind ist morgens nur schwer weckbar

3. Mein Kind hat morgens oft Kopfweh.
L] nein
[1 manchmal
[1 sehr oft

4. Mein Kind iiberstreckt den Kopf beim Schlafen nach hinten.
L] nein
[] manchmal
[1 fast in jeder Nacht

5. Mein Kind ist tagsiiber auffallig blass.
L] nein
] manchmal
L] fast immer

6. Mein Kind schnarcht nachts.
L] nein
] manchmal
L1 fast in jeder Nacht

7. Mein Kind kann sich tagsiiber nur schwer konzentrieren.
L1 trifft nicht zu
L1 trifft manchmal zu
L] trifft fast immer zu

8. Mein Kind ist tagsiiber miide
H nein
manchmal
[] sehr oft

9. Mein Kind schwitzt im Schlaf stark.
L] nein

L1 manchmal

(Joft
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10. Infekte (z. B: Mittelohrentziindungen, Schnupfen oder Bronchitis) traten bei meinem Kind in
den letzten 12 Monaten etwa
[] 1-7 mal
[] 8 mal
[J oder héufiger auf.

11. Mein Kind wacht nachts auf.
L] nein
L] manchmal
L] mehrmals in der Nacht

12. Mein Kind atmet tagsiiber mit of fenem Mund.
L] nie
[J manchmal
[ meistens

13. Mittags schldft mein Kind

L] nicht

[ nur manchmal fiir ca. ....... Minuten
[ < 90 Minuten
[ > 90 Minuten

(] fast tdglich fiir ca.
[1< 115 Minuten
(1> 115 Minuten

14. Mein Kind muss nachts zur Toilette oder ndsst noch ein.
[ nein

L1 manchmal
[] fast in jeder Nacht.

6.2.2 Fragebogen 2: Elternversion des KINDL-Frageins

A : “n

8 - 16 Jahre
Elternversion KINDLR

Sehr geehrte Mutter, sehr geehrter Vater,

vielen Dank, dass Sie sich bereit erkldrt haben, diesen Bogen zum Wohlbefinden und zur
gesundheitsbezogenen Lebensqualitdt IThres Kindes auszufiillen.
Bitte beachten Sie beim Beantworten der Fragen folgende Hinweise.

= Lesen Sie bitte jede Frage genau durch,

= {iberlegen Sie, wie Ihr Kind sich in der letzten Woche gefiihlt hat,

= kreuzen Sie die Antwort an, die fiir Thr Kind am besten zutrifft.
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Ein Beispiel:
In der letzten Woche ...

& nie  selten manch-  oft  immer
mal
... hat mein Kind gut geschlafen 0 0 O \y ]
Mein Kind ist ein: Mddchen O  Junge O Alter des Kindes: __ __ Jahre 7 N
Sie sind: Mutter O Vater O Sonstiges O
Ausfiilldatum: __/ __/ __(Tag / Monat / Jahr)
1. Korperliches Wohlbefinden
In der letzten Woche ... nie selten mc::clh- oft immer
a
1. ... hat mein Kind sich krank gefiihlt o ( O O O
2. ... hatte mein Kind Kopfschmerzen oder O o O O O
Bauchschmerzen
3. .. war mein Kind miide und schlapp a (] a a a
4. ... hatte mein Kind viel Kraft und O O | O O
Ausdauer
2. Seelisches Wohlbefinden
In der letzten Woche ... nie selten manclh— oft immer
ma
1. .. hat mein Kind viel gelacht und Spaf O O O O .
gehabt
2. ... hatte mein Kind zu nichts Lust O a O O O
3. ... hat mein Kind sich allein gefiihlt O O O O O
4. ..hat mein Kmd“smh angstlich oder 0 O 0 O O
unsicher gefiihlt
3. Selbstwert
In der letzten Woche .. nie selten mc::(;h— oft immer
1. .. war mein Kind stolz auf sich | O | | |
5 fiihlte mein Kind sich wohl in seiner O O O 0 0
Haut
3. .. mochte mein Kind sich selbst leiden O O O O O
4. .. hatte mein Kind viele gute Ideen O O O O O
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4. Familie

In der letzten Woche ... nie selten mc::(;h— oft immer
1. ... hat mein Kind sich gut mit uns als 0 O 0 0 0
Eltern verstanden
2. .. hat r.r.\em Kind sich zu Hause wohl 0 O 0 0 0
gefiihlt
3. ... hatten wir schlimmen Streit zu Hause a O a a a
4. ... fiihlte mein Kind sich durch mich 0 0 0 0 0
bevormundet
5. Freunde
In der letzten Woche ... nie selten mr::clh- oft immer
a
1. ... hat mein Kind etwas mit Freunden 0 0 O O 0
zusammen gemacht
5 ist mein Kind ‘t.')el anderen ,gut O O O O O
angekommen
3. ... hat mein Kind sich gut mit seinen 0 0 O O 0
Freunden verstanden
4. .. hatte mgm Kind Fias Gefiihl, dass es . . O O .
anders ist als die anderen
6. Schule
In der letzten Woche, in der mein Kind in der . manch- .
nie selten oft immer
Schule war, ... mal
1. .. hat mein Kind die Schulaufgaben gut O O O O O
geschafft
2. ... hat meinem Kind der Unterricht Spaf O O O O O
gemacht
3. ... hat mein Kind sich Sorgen um seine O O 0 0 0
Zukunft gemacht
4. .. hatte mein Kind Angst vor schlechten 0 0 O O 0
Noten
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7. Ist Ihr Kind gerade im Krankenhaus oder hat es eine ldngere Krankheit?

O Ja O Nein
beantworten Sie bitte die ndchsten 6 Fragen dann ist der Fragebogen nun zu ende
In der letzten Woche ... nie selten mc::(;h— oft immer

L. . haﬁe mein Kind Angst, die Erkrankung 0 0 0 O O
konnte schlimmer werden

2. ..war mein Kind wegen der Erkrankung . . . O O
traurig

3. .. kam mein Kind mit der Erkrankung gut 0 O O O 0
zurecht

4. ... habe ich mein Kind wegen der
Erkrankung so behandelt, als ob es O O O O O
ein kleines Kind wadre

5. ... wollte mein Kind, dass keiner etwas 0 0 0 O O
von der Erkrankung merkt

6. ... hat mein Kind wegen der Erkrankung in . . O O O
der Schule etwas verpasst

Vielen Dank fiir Thre Mitarbeit!

6.2.3 Fragebogen 3: Enzephalopathie-FragebogenviagerProbst

NAME S KINAEBS: ...ttt et et ee et ees et et e eate et eseesesesteseneessaseseseaseseaseneneseenen
gebOren QM ........ccoovrveieieeie s ausgefillt am: ..o,
Zutreffendes bitte ankreuzen:

1) Wie ist die Handgeschicklichkeit Ihres Kindes beim Malen, Bauen, Basteln, ...?
a) sehr gewandt
b) gut
¢) mdBig
d) ungeschickt

2) Wie ist seine Beobachtungsgenauigkeit (Bilder, Spiele, Fernsehen)?
a) sehr gut
b) gut
¢) maBig
d) schlecht

3) Kann Ihr Kind zwischen wichtigen und unwichtigen Einzelheiten unterscheiden?
a) sehr gut
b) gut
¢) maBig
d) schlecht
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4)

5)

6)

7)

8)

9)

Neigt Thr Kind beim Erzdhlen zu Gedankenspriingen?
a) nie

b) gelegentlich

c) haufig

d) sehr hdufig

Ist es unbestdndig und schwankend in seinen Leistungen?
a) nie

b) gelegentlich

¢) hdufig

d) sehr hdufig

Wie ist das Tempo, wenn Thr Kind nachdenkt oder iiberlegt?
a) sehr schnell

b) schnell

c¢) weder schnell noch langsam

d)langsam

Wie kann es sich umstellen, wenn es sich von Gedanken oder Beschaftigungen I6sen muss?
a) leicht

b) weder scher noch leicht

c) schwer

d) sehr schwer

Wie nimmt Ihr Kind logische Erkldrungen auf?
a) sehr einsichtig

b) meistens einsichtig

¢) nur manchmal einsichtig

d) uneinsichtig

Wie merkt sich Thr Kind Namen, Zahlen, Begriffe ...?
a) sehr gut

b) gut

¢) maBig

d) schlecht

10) Ist Ihr Kind durch duBere Unruhe und Krach leicht storbar und irritierbar?

11)

a) nie

b) gelegentlich
c) haufig

d) immer

Wie begreift Ihr Kind?
a) sehr gut

b) gut

¢) mdBig

d) schlecht

12) Kann es Erlebnisse und Geschichten im Zusammenhang erzdhlen?

a) ausfiihrlich, Zusammenhang erfasst

b) im wesentlichen Zusammenhang erfasst
¢) Zusammenhang bruchstiickhaft erfasst
d) Zusammenhang nicht erfasst
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13) Ist Ihr Kind unruhig, zappelig, iiberlebhaft?
a) nie
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

14) Ist Ihr Kind nervés, hastig, fahrig, sprunghaft?
a) nie
b) gelegentlich
¢) hdufig
d) immer

15) Muss es immer etwas zum Spielen in der Hand haben?
a) nie
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

16) Fdllt es ihrem Kind schwer stillzusitzen?
a) nie
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

17) Wie verhdlt sich Ihr Kind bei selbst gewdhlten Beschdftigungen?
a) sehr konzentriert
b) konzentriert
¢) mdBig konzentriert
d) unkonzentriert

18) Wie verhdlt es sich bei angeordneten Beschaftigungen?
a) sehr konzentriert
b) konzentriert
¢) mdBig konzentriert
d) unkonzentriert

19) Ist Thr Kind bei zielgerichteten Beschaftigungen fliichtig und oberfldchlich?
a) nie
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

20) Ldsst sich Ihr Kind leicht ablenken?
a) sehr selten
b) gelegentlich
¢) hdufig
d) immer

21) Ermiidet Thr Kind leicht und ist friihzeitig erschépft und abgespannt?
a) sehr selten
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer
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22) Ist Thr Kind ziemlich schwunglos und trdge?
a) nie
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

2y Wie verbringt Thr Kind seine freie Zeit?
a) aktiv, einfallsreich
b) iberwiegend aktiv
c) passiv, aber interessiert
d) passiv, lustlos

29y  Sind sie besorgt, dass das Kind - wenn es unbeobachtet ist- etwas Unerwiinschtes anstellt?
a) nie
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

25) Ist Thr Kind leicht erregbar und impulsiv?
a) sehr selten
b) gelegentlich
c) haufig
d) immer

26) Wie kann es sich beherrschen und steuern?
a) sehr gut
b) gut
¢) mdBig
d) ungeniigend

27)Neigt Thr Kind leicht zum Weinen?
a) sehr selten
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

28) Ist seine Stimmung durch groBe Gegensdtze gekennzeichnet (froh - traurig)?
a) sehr selten
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

29) Ist Ihr Kind leicht reizbar?
a) sehr selten
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

30) Bekommt es leicht Wut- und Trotzausbriiche?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft
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31) Reagiert es sensibel und iiberempfindlich?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

32)Ist Ihr Kind gegeniiber Erwachsenen dreist und vorlaut?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) immer

33) Kann es sich unter Gleichaltrigen einordnen und anpassen?
a) sehr gut
b) gut
¢) maBig
d) schlecht

34) Neigt es zu aggressivem Verhalten gegeniiber Kindern, Tieren, Gegenstdanden?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

35) Wie reagiert Ihr Kind, wenn ihm etwas verboten oder ein Wunsch nicht erfiillt wird?
a) ruhig, einsichtig
b) still, bekimmert
c) deutlich verdrgert
d) unbeherrscht, wiitend

36) Verhdlt sich Ihr Kind sehr egoistisch?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

37) Méchte Thr Kind bei anderen Leuten gerne alles sehen und anfassen?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

38) Versucht Ihr Kind seinen Willen unter allen Umstdnden durchzusetzen?
a) nie
b) gelegentlich
c) oft
d) sehr oft

39) Wie befolgt das Kind meistens ihm im Moment unliebsame Anordnungen?
a) sofort
b) verzdgert
c) erst nach mehreren Ermahnungen
d) selten
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40)Wie ldsst sich Ihr Kind erziehen?
a) leicht
b) weder leicht noch schwer
c) erschwert
d) schwer

Vielen Dank fiir das Ausfiillen des Fragebogens!!!

6.2.4 Fragebogen 4: Kinderversion des KINDL-Fragens

vogen fir fk;
Qcogz 9 Kid-KINDLF® K’"des

Hallo,
wir mdchten gerne wissen, wie es dir zur Zeit geht. Dazu haben wir uns einige
Fragen ausgedacht und bitten dich um deine Antwort.

= Lies bitte jede Frage durch,
= (iberlege, wie es in der letzten Woche war,
= kreuze die Antwort an, die am besten zu dir passt.

Es gibt keine richtigen oder falschen Antworten.
Wichtig ist uns deine Meinung.

St nie selten mc:::'h- oft Immer
In der letzten Woche .P.mbe ich gerne Musik 0 0 0 X 0
gehort

Bogen ausgefiillt
am:

Tag/Monat/Jahr

Bitte sage uns zundchst etwas zu dir. Kreuze an oder trage ein !
Ich binein O Mddchen O Junge

Ich bin Jahre alt
Wieviele Geschwister hast du? 00 O1 [O2 O3 O4 O5 Oiberb

Welche Schule besuchst du? J Grundschule 1 Hauptschule
[0 Realschulé] Gesamtschule [0 Gymnasium [0 Sonderschule O
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privater Unterricht

1. Zuerst mochten wir etwas liber deinen Kérper wissen, ...

In der letzten Woche ... nie selten | manchmal oft immer
1. .. habe ich mich krank gefiihlt O O O O O
5 hatte ich Kopfschmerzen oder O O O O O
Bauchschmerzen
3. ..war ich miide und schlapp
4. .. hatte ich viel Kraft und Ausdauer O O O | O
2. ... dann etwas dariber, wie du dich fiihlst ...
In der letzten Woche ... hie selten | manchmal oft immer
1. .. habe ich viel gelacht und SpaB O O . O O
gehabt
2. .. war mir langweilig O O O O a
3. ... habe ich mich allein gefiihlt
4. .. habe ich Angst gehabt O O O O
3. ... und was du selbst von dir hdltst.
In der letzten Woche ... hie selten | manchmal oft immer
1. ... war ich stolz auf mich O O (W O
2. .. fand ich mich gut O O O O O
3. .. mochte ich mich selbst leiden (W O O O O
4. .. hatteich viele gute Ideen o O O O a
4. In den ndchsten Fragen geht es um deine Familie ...
In der letzten Woche hie selten | manchmal oft immer
1. ... habe ich mich gut mit meinen Eltern O O . . O
verstanden
2. ... habe ich mich zu Hause wohl gefiihlt (] O O O O
3. ... hatten wir schlimmen Streit zu Hause (W (W o O (]
4. ... haben mir meine Eltern Sachen O O O 0 0
verboten
5. ... und danach um Freunde.
In der letzten Woche ... nie selten | manchmal oft immer
1. .. habe ich mit Freunden gespielt o o a a O
2. ... mochten mich die anderen Kinder O O O O O
3. ... habe ich mich mit meinen Freunden O O O O O
gut verstanden
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... hatte ich das Gefiihl, dass ich anders

O O O O O
bin als die anderen
6. Nun mochten wir noch etwas iiber die Schule wissen.
In der letzten Woche, in der ich in der . el | s oft T
Schule war ...
1. .. habe ich die Schulaufgaben gut O O O O O
geschafft
2. ... hat mir der Unterricht Spa gemacht (] (W o O (]
3. ... habe ich mir Sorgen um meine Zukunft O O O O O
gemacht
4. .. habe ich Angst vor schlechten Noten O O O O O
gehabt
1 7. Bist du gerade im Krankenhaus oder hast du eine ldngere Krankheit?
O Ja O Nein
beantworte bitte die ndachsten 6 Fragen dann hast du es jetzt geschafft
In der letzten Woche ... nie selten | manchmal oft immer
1. .. hatteich Angs‘r, meine Erkrankung O O O O O
kénnte schlimmer werden
2. ..war ich wegen meiner Erkrankung O O . . O
traurig
3. ... kam ich mit meiner Erkrankung gut O O 0 0 O
zurecht
4. .. behandelten mich r.neirTe Elfgrn wegen O O . . O
der Erkrankung wie ein kleines Kind
5 . onI.Te ich, dass keiner etwas von O O O O O
meiner Erkrankung merkt
6. ... habe ich wegen der Erkrankung in der O O 0 O O

Schule etwas verpasst

VIELEN DANK FUR DEINE MITARBEIT!
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