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Einfiihrung

In diesem Artikel soll es um Probleme mit der Verdauung und der Nahrungsaufnahme beim CHARGE-
Syndrom gehen. Er beruht zum GroRteil auf einer Ubersichtsarbeit mit dem Titel , Gastrointestinal and
feeding difficulties in CHARGE syndrome: A review from head-to-toe”, Autorinnen Kim D. Blake, Alexandra
S. Hudson, American Journal Medical Genetics 2017; 1-11.m.

Diese Ubersichtsarbeit ist eine niitzliche Informationsquelle fiir Fachkrafte und Eltern, die sich einen
Uberblick iiber Verdauungsthemen beim CHARGE-Syndrom verschaffen mochten.

Sowohl anatomische Anomalien, eine gestorte Beweglichkeit des Darms (Motilitat) als auch sensorische
Beeintrachtigungen tragen zu den Verdauungsproblemen bei. Bei einer Behandlung kann potentiell hier
angesetzt werden. Ich werde darauf eingehen, inwiefern haufig auftretende Stérungen des
Verdauungssystems mit Anomalien der Hirnnerven zusammenhangen und weshalb die Darmmotilitdt und
das Mikrobiom eingehender erforscht werden sollten.
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Die meisten der klinischen Merkmale, die beim CHARGE-Syndrom beobachtet werden, tragen auch dazu bei, dass
haufig Probleme bei der Verdauung und Nahrungsaufnahme auftreten. Nahezu 100 % aller Betroffenen haben
irgendwann in ihrem Leben mit Stérungen der Verdauung und/oder der Nahrungsaufnahme zu tun. So bendétigen
nahezu 90 % der Betroffenen Nasen-, PEG- oder PEJ-Sonden.

Morbiditiat/Mortalitat

Verdauungsbedingte Symptome tragen zu langeren Krankenhausaufenthalten, mehr diagnostischen Verfahren und
haufigeren Probeverordnungen rezeptpflichtiger Medikamente bei. Wahrend man zunachst von einer erhohten
Pravalenz im Sauglings- und Kindesalter ausging, hat die Forschung zwischenzeitlich aufgezeigt, dass im Jugend-
und Erwachsenenalter neuerliche Probleme mit der Verdauung- und Nahrungsaufnahme auftreten. Demnach
zdhlen Schwierigkeiten mit der Verdauung bei Menschen mit dem CHARGE-Syndrome zu einem der haufigsten und
am starksten unterschatzten Probleme.

Anatomie

Personen mit CHARGE weisen haufig sowohl Anomalien im Oberkiefer-Gesichtsbereich als auch kleinere
Mundhohlen sowie groRere Mandeln auf, wodurch es in der Mundhohle eng zugeht. Dies wiederum kann zu
Problemen mit vermehrtem Speichelfluss, Schlafapnoe und der Nahrungsaufnahme fiihren. Eine operative
Entfernung der Mandeln und Rachenmandeln kann zu einer Verbesserung beitragen. Wahrend das Einsetzen eines
Hypoglossus-Stimulators oder Zungenschrittmachers bei Down-Syndrom-Patienten bereits durchgefiihrt wurde,
liegen fiir das CHARGE-Syndrom dazu bislang keine Erkenntnisse vor.

Speichelfluss

UbermaRiger Speichelfluss steht auch in Zusammenhang mit Schluckstérungen, die aufgrund einer gestérten
Funktion eines Hirnnervs auftreten (Nervus glossopharyngealis oder Zungen-Rachen-Nerv). Der libermaRige
Speichelfluss kann zu einem Blockieren der Atemwege flihren, insbesondere zu postoperativen
Atemwegskomplikationen. Wichtig ist, nach Moglichkeit mehrere Eingriffe zu kombinieren und unter ein und
derselben Narkose durchzufiihren. Botox-Injektionen (Botulinumtoxin A) in die Speicheldriisen haben bei manchen
Betroffenen Wirkung gezeigt.

Aspiration und Sondenernahrung

Einer der Hauptgrinde fir eine ausschlieRliche Sondenerndhrung ist die Aspiration, die zu wiederholten
Lungenentzindungen fiihren kann und eine der haufigsten Todesursachen darstellt. Viele Betroffene sind in jungen
Jahren auf Sondennahrung angewiesen, bisweilen auch bis ins hohe Alter. Personen mit dem CHARGE-Syndrom
miissen das Schlucken erlernen und setzen ihre Zunge und den Mund-Rachen-Raum anders ein. Sie mégen einen
Schlucktest vielleicht nicht bestehen, konnen bestimmte Texturen im Mund jedoch durchaus tolerieren.

Sammeln von Essen im Mund und libermaRiges Vollstopfen

Dies geschieht haufig unbemerkt und kommt vor allem bei Brot und Lebensmitteln wie Nudeln vor. Mahlzeiten
konnen sich deshalb hinziehen und Essensreste, die auch Stunden nach der Mahlzeit noch in den Backen
verbleiben, kbnnen zum Problem fiir die Zdhne werden. Viele Personen mussen das Kauen, Schlucken und Steuern
ihrer Zungenbewegungen zunachst erlernen.

Verschlucken

Dieser Punkt bereitet Eltern Sorgen und erfordert haufig eine intensive Betreuung wahrend der Mahlzeiten. Unter
Umstdanden muss das Angebot bestimmter Nahrungsmittel und Texturen eingeschrankt werden. Das
Vorhandensein von Gefalringen sollte in Betracht gezogen und untersucht werden.



Funktionsstérungen der Hirnnerven - der Trigeminus (ZNS)

Der Trigeminus (der flinfte Hirnnerv) versorgt die Kaumuskeln und ist zustandig fir Geflihlswahrnehmungen im
Gesicht. Eine eingeschrankte Funktion dieses Nervs kann zu Stérungen des Kauvorgangs flihren, einem
Aspirationsrisiko, dem Sammeln von Nahrung in den Backentaschen, Motilitatsstérungen und abnormen
Wiirgereflexen. Betroffene missen koordinierte Ablaufe beim Kauen und Schlucken haufig neu erlernen.

Gastrointestinaler Reflux

Tritt sehr haufig auf und ist schwer zu behandeln. Viele Betroffene unterziehen sich einer Operation, der
sogenannten Fundoplicatio nach Nissen, die Rate der Misserfolge ist allerdings hoch. Die Hauptsaule der Therapie
ist eine medikamentdse Behandlung. Es ist wichtig, auf anatomische Besonderheiten zu achten. Diese kénnen in
Form kleiner Magen, Dismotilitat oder abnormer Magenentleerung auftreten.

Bauchschmerzen, Blahbauch und Spat-Dumping-Syndrom (engl. late dumping syndrome)

Bei jemandem mit dem CHARGE-Syndrom Schmerzen zu beurteilen, kann sich als sehr schwierig erweisen. Zu mehr
Klarheit kann die Skala fiir nonvokale Schmerzerfassung bei CHARGE beitragen (CHARGE Non-vocal Pain
Assessment Scale, Stratton & Hartshorne 2016). Eine Umstellung der Ernahrung kann hilfreich sein, zum Beispiel
auf die FODMAP-Diat (fermentierbare Oligosaccharide, Disaccharide, Monosaccharide und Polyole). Manche Eltern
setzen Probiotika und Massage ein.

Das Spat-Dumping-Syndrom tritt etwa 1 - 3 Stunden nach einer Mahlzeit auf und duf3ert sich in Form von
Schwitzen, Palpitationen, Hungergefiihl, Schwache, Verwirrung, Tremor und Synkopen. Eine Erndhrungsumstellung
(weniger einfache Kohlenhydrate wie SiiRigkeiten und Weillbrot) zur Linderung der Symptome ist einen Versuch
wert.

Knochengesundheit

Die Knochendichte kann beim CHARGE-Syndrom verringert sein. Dies ist auf mehrere Faktoren zuriickzufiihren,
darunter falsche Erndahrung, ein geringes MaR an korperlichen Aktivitdten und niedrige Sexualhormonspiegel.

Eine erhéhte Einnahme von Vitamin D (1.000 - 3.000 internationale Einheiten pro Tag), korperliche Aktivitaten und
Hormonersatztherapie sind wichtig, um einer Verringerung der Knochendichte vorzubeugen.

Verstopfung

Dieses Thema wird haufig erst dann adressiert, wenn es zum Problem geworden ist. Die Ursachen sind
multifaktoriell. Dazu zdhlen eine abnorme Innervation des Vagusnervs, der den Verdauungstrakt versorgt. Die
Erndhrung Gber PEG- und PEJ-Sonden sowie erlerntes Fehlverhalten rund um den Toilettengang spielen hier eine
wesentliche Rolle.

Storung des enterischen Nervensystems

Im Zebrafischmodell mit CHARGE-Syndrom weist das Verdauungssystem weniger Verastelungen der enterischen
Nerven, eine verringerte Motilitdt sowie eine verzégerte Entleerung des Verdauungstrakts auf (Cloney et al., 2016).
Beim Menschen wurde das noch nicht untersucht. Es wurden jedoch bereits erste Biopsien des unteren
Verdauungstrakts bei Personen mit dem CHARGE-Syndrom vorgenommen, und diese haben Anomalien aufgezeigt.

Kiinftige Forschung

1. Das Zebrafischmodell, mit dem die Motilitdt des Verdauungssystems beim CHARGE-Syndrom nachgewiesen
wurde, ist robust und wurde im Bereich der Autismus-Spektrum-Stérungen erfolgreich repliziert. Das Modell
|asst sich potentiell mit verschiedenen Medikamenten und Kombinationen einsetzen, um so die Darmmotilitat
zu bewerten. Daraus werden sich weitere Ansatze fiir die klinische Forschung ergeben.

2. Im Rahmen weiterer Studien sollten das enterische Nervensystem sowie die Motilitdt des Verdauungstrakts bei
Menschen mit dem CHARGE-Syndrom eingehender untersucht werden. Dazu kénnen Biopsien, aber auch
funktionale Studien erforderlich werden.

3. Das Mikrobiom ist bereits bei verschiedenen Krankheiten Gegenstand der Forschung. Es ndher zu betrachten
diirfte auch beim CHARGE-Syndrom zu verwertbaren Daten fiihren.




Zusammenfassung

Das Verdauungssystem sollte beim CHARGE-Syndrom nicht auRRer Acht gelassen werden. Wir
empfehlen Arztinnen und Arzten, Therapeutinnen und Therapeuten sowie Eltern, die CHARGE-
Syndrom-Checkliste von Trider et al., 2017 (Anhang 1) sowie die Erndhrungsskala (Anhang 2) bei
samtlichen Terminen einzubeziehen.

Es wird ein multidisziplinarer Teamansatz empfohlen, einschlieBlich Vertretern aus dem Bereichen HNO,
Logopadie, Erndahrungstherapie und Gastroenterologie.

Die Funktionsstérungen der Hirnnerven sowie des enterischen Nervensystems stellen die Bereiche
dar, die fiir die weitere Erforschung und kiinftige Behandlungsmaoglichkeiten von Fiitter- und
Verdauungsstérungen beim CHARGE-Syndrom am vielversprechendsten sind.



CHARGE-SYNDROM CHECKLISTE: Von Kopf bis FuB / Kleinkind bis Erwachsener

*Schattierte Kdstchen kennzeichnen wichtige Punkte

KLEINKIND KIND JUGENDLICHER | ERWACHSENER
(0-2 Jahre) (3-11 Jahre) (12-17 Jahre) (18+ Jahre)

E Klinische Diagnose (Blake et al. oder Verloes oder Hale et al. Kriterien)

5 Gentest — Genetische Beratung (CHD7 Analyse, Array CGH)

3 Genetische Beratun

w ZNS-Fehlbildungen/Bulbus olfactorius-Hypoplasie/Fehlbildungen des

g Temporalknochen (Verlauf Bogengénge) — MRT/CT erforderlich

é Krampfanfalle — hdufiger im fortgeschrittenen Alter — EEG machen

2 Fehlbildungen der Hirnnerven — fehlender Geruchssinn, Lahmung des

2 Gesichtsnervs, sensorineurale Schwerhorigkeit, Schluckschwierigkeiten,

Gleichgewichtsstorungen

Colobome, Risiko fuir Netzhautablésung/Augenarztvorstellung (Untersuchung
am weit-getropften Auge, Sehfihigkeit Uberpriifen)

Unzureichender Lidschluss — Hornhautschaden — Augentropfen

Photophobie — getdnte Brille, Sonnenhut/Mutze
Choanalatresie/Gaumenspalten/Trachealfisteln/HNO/Wiederherstellungs-OP
Audiometrie und Tympanometrie, wiederkehrende Mittelohrentziindungen
Hiltsmittelanpassung bei gehorlosen / blinden Menschen

Beurteilung fir ein Cochlear-Implantat / Knochenleitungsimplantat
Schlatapnoe — Verlegung durch Gaumen- und/oder Rachenmandeln
Hypersalivation/-Sekret-Botox bzw. andere Medikamente

AUGEN, OHREN, HNO

Zahnprobleme — Zahnreinigung/ Zahnbehandlung unter Narkose

Verbreitet Herzfehlbildungen — groRe/kleine Defekte, HerzgefiRe, Herz-
rhythmusstérungen (Herzschall, Réntgen Herz/Lunge, EKG) / Herz - Ambulanz

Sinusitis, Pneumonie, Asthma beobachten

Risiko bei Andsthesie (schwierige Intubation/postoperative Schwellung der
Luftwege/Aspiration) — Umfangreiche preoperative Risikoerhebung, mehrere
OP-Eingriffe in einem Setting

HERZ, LUNGE

Gastro6sophagealer Reflux — Vorstellung beim Gastroenterologen - einen
Protonenpumpenhemmer kombinieren mit weiteren Darmmedikamenten

Vermindertes Saugen/Kauen/Schlucken/Logopdadie ggf. Eingriffe
Erhohte Aspirationsgetahr, trachea-6sophageale Fisteln - Schluckdiagnostik

braucht vielleicht zusatzliche Nahrstoffe/Mahlzeiten — hiufig PEG oder PEJ-
Sonde notwendig

Verstoptung — ptlanzliche Abfuhrmittel aus der Senna-Gruppe zusammen mit
Macrogel moglicherweise indiziert

Nierenfehlbildungen — Cystographie+/oder Ausscheidungsurographie,

Ultraschall, Blutdruck Gberwachen
Hypogonadotroper Hypogonadismus - LH, FSH bis 3 Monate
Genitale Hypoplasie (bei Hodenhochstand = an Orchidoplexie denken)
Verzdgerte Pubertat/ endokrinologische Beratung = Gonadotropinspiegel, HRT

Osteoporose — DEXA-Scan

Schlechtes Wachstum — endokrinologische Beratung — GH-Stimulationstest,
WH-Therapie

Fettleibigkeit / Beobachten

Fruchtbarkeit und Verhiitung / Besprechen
Auf Thymus achten bei Herzoperationen

Routine-Impfungen/Antikérper-Titer gegen Impfungen im Jugendalter checken

GASTROENTEROLOGIE
UROLOGIE

ENDOKRINOLOGIE

IMMUN
SYSTEM

Bei wiederkehrenden Infektionen - Immunologische Beratun

% Skoliose / Kyphose - Beobachten

= Mobilitdt (beeintrachtigt durch Ataxie, Hypotonie) / bewerten
W
Kommunizieren, Sprechen, Schreiben kénnen — Logopadie
Beratung durch Taub-Blinden-Spezialisten
Ubergange planen von der Schule, Systemen, Orten, Platzen, Situationen

Psychoedukation, individualisierte Bildungsplane
Schlatstérungen — Melatonin versuchen

Verhaltenssteuerung — Selbstregulation, Impulskontrolle, Angst
Zwangshandlungen und Tics, Wut

Ausscheidungskontrolle / Unterstiitzung

Is_epeinskompetenzen / Adaptives Verhalten / Sozialverhalten / gemeinsames
pielen

Sexualitat
Stress in der Familie — Unterstitzung und Hilten anbieten

ENTWICKLUNG

PSYCHISCH — PHYSISCHE

Medizinisches Selbstmanagement — eigenverantwortlicher Umgang mit Medi-
kamenten, die Umstdnde verstehen, eigenstandiges Aufsuchen eines Arztes

*verwendete Abkiirzungen siehe Seite 2 Trider C, Arra-Robar A, van Ravenswaaij-Arts C, Blake K
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CHARGE-SYNDROM CHECKLISTE:
Von Kopf bis FuB / vom Kleinkind bis zum Erwachsenen

In der Checkliste verwendete Abkiirzungen:

CGH / Comparative Genomic Hybridization FSH / Follikelstimulierendes Hormon
ZNS / Zentrales Nervensystem WH / Wachstumshormon

CT / Computertomographie HRT / Hormonersatztherapie

DEXA scan / Dual-Rontgen-Absorptiometrie => LH / luteinizierendes Hormon
Knochendichte- + Kdrperfettmessung) MRT / Magnetresonanztomographie
EEG / Elektroenzephalografie MSK / Muskel-Skelett

HNO / Hals-Nasen-Ohren-Arzt US / Ultraschall

MZU/MCU / Miktionszystourethrogramm
Resourcen

e Die CHARGE-Syndrom Foundation USA

e (http://chargesyndrome.org/aboutE charge.asp)

e Das CHARGE-Infopaket (SENSE UK)
(https://www.sense.org.uk/content/chargeEinformationEpackEpractitioners)

e Buch: CHARGE Syndrome (Genetics and Communication Disorders), 1. Ausgabe

e Hartshorne TS, Hefner M, Davenport S, Thelin J. 2011
e  OMIM Entry #214800 CHARGE Syndrome (http://www.omim.org/entry/214800)

e Internationale CHARGE-Syndrom Konferenzen
e CHARGE-Syndrom Verteilerliste
e CHARGE-Syndrom Facebook Gruppe

o Perkins School for the Blind e-learning (http://www.perkinselearning.org/videos)

e Deafblind International (http://www.deafblindinternational.org/index.htm)

e Open hands, open access: deaf-blind intervener learning modules
(http://moodle.nationaldb.org)

Wichtige allgemeine Referenzen

1. Blake K, Prasad C. 2006. CHARGE syndrome. Orphanet J Rare Dis 1: 34

2. Brown D. 2005. CHARGE syndrome “behaviors”: challenges or adaptations? Am J Med Genet
Part A 133A: 268E272

3. Hsu P, Ma A, Wilson M, Williams G, Curotta J, Munns CF, Mehr S. 2014. CHARGE syndrome:
a review. J Pediatr Child Health 50: 504E511

Seite 2 Trider C, Arra-Robar A, van Ravenswaaij-Arts C, Blake K
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Datum:

Ernihrungsskala fiir das CHARGE-Syndrom

Autoren: Alexandra Hudson, Kasee Stratton, Jill Hatchette, Kim Blake

Name der betroffenen Person:

Alter:

Wie viel Prozent der tdglichen Fliissigkeitsmenge / Nahrungsmenge wird iiber eine Sonde gegeben? (Bitte einkreisen):

Geschlecht (Bitte ankreuzen): O Ménnlich O Weiblich
Ausgefiillt von (Bitte ankreuzen): O Mutter [0 Vater O Logopdde O Krankenschwester / Arzt O Sonstiges:

O Keine Angaben

0% | 25% 50% 75% | 95%
Kreuzen Sie eine Zahl auf der Skala an: Nie Ein wenig | Manchmal Viel Immer

1 Er / Sie verweigert die orale Nahrungsaufnahme. 0 1 2 3 4
Er / Sie braucht linger als 45 Minuten fiir die orale

2 0 1 2 3 4
Nahrungsaufnahme.
Er / Sie benétigt weniger als 15 Minuten fiir die orale

3 0 1 2 3 4
Nahrungsaufnahme.
Er / Sie braucht eine enge Uberwachung bei der

4 0 1 2 3 4
oralen Nahrungsaufnahme.
Er / Sie braucht nur jemanden im Raum bei der

5 0 1 2 3 4
oralen Nahrungsaufnahme.
Er / Sie hat Probleme beim Schneiden der Nahrung,

6 . . 0 1 2 3 4
wenn er / sie oral isst.
Er / Sie hat Probleme, bei der oralen

7 . 0 1 2 3 4
Nahrungsaufnahme, alleine zu essen.
Er / Sie verschluckt sich oder hustet bei der oralen

8 0 1 2 3 4
Nahrungsaufnahme.

9 Er / Sie hat Schwierigkeiten, diec Nahrung zu kauen. 0 1 2 3 4

10 Er / Sie hat Schwierigkeiten, die Nahrung zu 0 1 5 3 4
schlucken.

11 Er / Sie muss aufgefordert oder erinnert werden zu 0 | ) 3 4
kauen.

12 Er / Sie muss aufgefordert oder erinnert werden zu 0 1 > 3 4
schlucken.
Er / Sie mag es nicht, wenn Lebensmitteltexturen

13 beim Essen vermischt werden. (z.B. Piiree und feste 0 1 2 3 4
Nahrung sind vermischt)

14 Thm / Thr féllt versehentlich beim Essen Nahrung aus 0 1 5 3 4
dem Mund.

15 Er / Sie stopft sich beim Essen den Mund zu voll. 0 1 2 3 4




Kreuzen Sie eine Zahl auf der Skala an: Nie Ein wenig | Manchmal Viel Immer
Er / Sie hat Schwierigkeiten, die Nahrung beim Essen
16 . 0 2 3 4
mit der Zunge zu bewegen.
Er / Sie hat Schwierigkeiten das Essen oder etwas
17 Anderes, das die Innenseite seines / ihres Mundes 0 2 3 4
beriihrt, zu spiiren.
18 Er / Sie mag die orale Nahrungsaufnahme nicht. 0 2 3 4
Er / Sie belésst das Essen wéhrend der
19 Nahrungsaufnahme in seinen / ihren Wangen oder am 0 2 3 4
Gaumen (absichtlich oder unabsichtlich).
Er / Sie hat nach dem Ende der Mahlzeit (absichtlich
20 oder unabsichtlich) noch Essen in den Wangen oder 0 2 3 4
am Gaumen versteckt.
71 Die Eltern / Betreuer machen sich Sorgen iiber die 0 5 3 4
orale Nahrungsaufnahme ihres Kindes.
Die Eltern / Betreuer haben Schwierigkeiten bei der
Erndhrung ihres Kindes. (z.B. das Essen richtig
22 ; - . 0 2 3 4
zuzubereiten oder geniigend Informationen zum
Thema Essen / Trinken zu erhalten)
Hat das betroffene Kind / der betroffene Erwachsene .
: Nein Ja
Probleme mit:
23 Kaltem Essen 0 1
24 Essen mit Raumtemperatur 0 1
25 Warmem Essen 0 1
26 Diinnfliissigen Fliissigkeiten (z.B. Wasser) 0 1
27 Piirierten Lebensmitteln (z.B. Apfelmus) 0 2
28 Piirierten, stiickigen Lebensmitteln (z.B. 0 )
Kartoffelpiiree oder piiriertes Gemiise)
29 Weichen, kaubaren Lebensmitteln (z.B. weichem 0 )
Brot, ungetoastetem Toastbrot)
30 Zidher, kaubarer Nahrung (z.B. Fleisch) 0 1
31 Hartem Gemiise und Obst (z.B. Apfel) 0 1

Gesamtpunktzahl (Summe aller Punkte)

/von 100 moglichen Punkten

Kreise ein:

Leicht (0-25 Punkte)
MiBig (26-50 Punkte)
Stark (51-100 Punkte)




TABELLE 1 Merkmale des CHARGE-Syndroms und ihre Manifestation bei Nahrungsaufnahme und Verdauung

Phanotypische Konsequenz

Haufigkeit in der
CHARGE-Population
Bergman et al. (2011);
Hale et al. (2016)

Manifestation bei Nahrungsaufnahme
und Verdauung

Kolobom der Iris,
Netzhaut, Aderhaut
oder Papille (einseitig
oder beidseitig)

- Sehschadigung

75-89 %

- Storung der Nahrungsaufnahme
- Erschwerte Auge-Hand-Koordination bei der
Nahrungsaufnahme

beharrliches Verhalten, repetitive
motorische Eigenarten

Choanalatresie/Stenos - Unterbrechnung der Atmung im 38-61 % - Beeintrachtigte und unkoordinierte Atmung
e (einseitig oder Nasengang beim Saugen
beidseitig)
Funktionsstérung der Hirnnerven
Hirnnerv | (Riechen) - Fehlender oder verringerter Geruchssinn 86—-100 % - Eingeschranktes Interesse an Nahrungsmitteln
- Verringertes Geschmacksempfinden
Hirnnerv V (Trigeminus) - Funktionsstorung der Kaumuskeln 86—-100 % - Abnorme Kaubewegungen
- Verringerte Gefiihlswahrnehmungen im - Verringertes Empfinden rund um den Mund kann
Gesicht dazu fuhren, dass Essen aus dem Mund fallt
Hirnnerv VII (Gesicht) - Gesichtslahmung 86—-100 % - Beeintrachtigung des Kauvermaogens
- Abnormes Geschmacksempfinden in - Verringertes Geschmacksempfinden
den vorderen zwei Dritteln der Zunge - Speichel und Essen kénnen nicht im Mund
- Abnorme Offnung des behalten werden
Osophagusmunds (oberer - Essen verbleibt in Backentasche
SchlieBmuskel der Speiseréhre)
- Abnorme Bewegung von Zungenbein und
Kehlkopf
Hirnnerv IX (Nervus glossopharyngeus, - Abnormes Geschmacksempfinden im 86—-100 % - Essen verbleibt in Backentasche
Zungen-Rachen-Nerv) hinteren Drittel der Zunge - Es wird zu viel Essen in den Mund gestopft
- Abnormes Empfinden im Bereich von
Gaumen, Zunge und Rachen
Hirnnerv X (Vagusnerv) - Abnorme Empfindungen und abnorme 86—100 % - Gastro6sophagealer Reflux, resultiert
motorische Funktion von Rachen, moglicherweise in Abneigung gegen feste
Kehlkopf und Zungengrund Nahrung
- Abnorme gastrointestinale Peristaltik
- Motilitatsstérungen der Speiseréhre
- Blahbauch und Verstopfung
Hirnnerv Xl (Unterzungennerv) - Beeintrachtigte Beweglichkeit der Zunge 86-100 % - Essen kann nicht zu Bolus geformt werden
- Essen kann nicht aus Backentaschen und Gaumen
wegbefordert werden
Entwicklungsverzogerung 76-100 % - Beeintrachtigt Erlernen oraler
Nahrungsaufnahme und sicherer
Vorgehensweisen beim Flttern
Kiefer- und Gaumenspalte - Abnorme Verbindung zwischen Mund- 30-48 % - Saugen ist unmoglich oder funktioniert nicht
und Nasenhohle richtig, weil Nasengang nicht schlieRt
Herz-Kreislauf- und konotrunkale - 72-92 % - Kompression der Speiserohre verhindert
Herzfehler sowie weitere schwere - Atrioventrikuldre Bewegen des Nahrungsbolus
Anomalien SeptumdefekteGefaRring - Ermudungserscheinungen flihren zu
Komplikationen beim Koordinieren von Saug-,
Schluck- und Atmungsvorgangen
Trachealfistel - Abnorme Verbindung zwischen Speise- 18-29 % - UbermiRiger Speichelfluss von Geburt an
und Luftréhre - Verschlucken, Husten, Erbrechen und
Zyanose bei Fltterung von Geburt an
- Verengung der Speiserdhre infolge von
Eingriffen macht 6sophageale Weitungen
erforderlich
Verhaltensphanotyp - Sozialer Riickzug, zielgerichtetes 100 % - Abneigung gegen bestimmte

Lebensmitteltexturen
- Beeintrachtigt die Einnahme von Mahlzeiten
-2.B. einzelne Bestandteile diirfen sich nicht
beriihren, Teller muss leer gegessen werden

- Mund wird vollgestopft, Essen in Backentaschen
zuriickbehalten




Tabelle 2. Zusammenfassung derzeit verfligbarer Behandlungsmoglichkeiten

Verdaungs-/Fuitterstorung

Derzeit verfiigbare Behandlungsmaoglichkeiten

Fehlender/verringerter Geruchsinn

- Intensiv schmeckende Lebensmittel anbieten

Anatomische Anomalien (Choanalatresie/Stenose,
Kiefer-/Gaumenspalte, Kehlkopf-/Rachendefekte,
GefaRringe etc.)

- Chirurgische Eingriffe

Beengte Verhaltnisse in der Mundhdhle

- Entfernen von Mandeln und Rachenmandeln

UbermiRiger Speichelfluss

- Botox-Injektionen (Botulinumtoxin A) in die Speicheldriisen

- Sofern mehrere Operationen nétig sind, diese blindeln und gleichzeitig

durchfiihren, um die Anzahl der Narkosen und das Risiko von
Atemwegskomplikationen nach dem Eingriff zu senken

Aspiration

- Sondenernahrung (Nasensonde, PEG oder PEJ)

- Erndhrung auf bestimmte Texturen beschrénken (z.B. ausschlieRlich
puriert)

- Therapie der Fltterstorung zur Optimierung der oralen
Nahrungsaufnahme

- Behandlung von krankhaftem 6sophagealen Reflux

Sammeln von Essen (Nahrung in Backentaschen
behalten) und Vollstopfen des Munds

- Vermeiden von Lebensmitteln wie Brot und Nudeln- Nach einzelnen
Bissen die Nahrung mit einer Flissigkeit (z.B. Wasser, Piiree)
hinunterspulen

- Essen in kleine Stlicke schneiden

Verschlucken

- Backentaschen auf mogliche Essensriickstéande tberprifen

- Wecker/Timer verwenden, um Schlucken und Essen wahrend der
Mahlzeit zu takten

- Einnahme von Mahlzeiten sorgfiltig beaufsichtigen

- Auf bestimmte Texturen eingeschrankte Erndhrung

Funktionsstorungen der Hirnnerven (CN V, VII, VIII, IX, X, XI)

- Sofern mit zunehmendem Alter eine neurologische
Besserung eintreten sollte, Fiitterstérung therapeutisch
behandeln, damit Prozess der Nahrungsaufnahme neu
erlernt werden kann

- Potentielle Nervenstimulation (weitere Studien notig)

Gastroosophagealer Reflux

- Pharmakologisch behandeln
- Fundoplicatio nach Nissen (hohe Rate an Misserfolgen, unter
Umstanden mehrere Folgeeingriffe notig)

Bauchschmerzen und Blahbauch

- Bauchmassage

- Pharmakologisch behandeln

- Low-FODMAP-Diat

- Vermeiden fermentierter Lebensmittel

Spat-Dumping-Syndrom

- Kleinere Nahrungsmengen auf einmal zu sich nehmen
- Weniger einfache Kohlenhydrate (z.B. Weillbrot, Junk Food)

Beeintrachtigte Darmmotilitat

- Motilitatsférdernde Mittel (weitere Studien notig)

Schwache Knochengesundheit

- Vitamin-D und kalziumreiche Lebensmittel

- Nahrungserganzungsmittel flir Vitamin-D und Kalzium
- Korperliche Aktivitaten

- Gegebenenfalls Hormonersatztherapie erforderlich

Fettleibigkeit (Adipositas)

- UbermaRige Kalorienzufuhr reduzieren

- Priifen, ob problematisches Fiitterungsverhalten wie
Vollstopfen des Mundes erfolgt

- Korperliche Aktivitat erhéhen

Verstopfung

- Pharmakologisch behandeln
- Einldufe

Verhalten bei der Nahrungsaufnahme (z.B. repetitive
Verhaltensmuster, Auftreten von Wut wahrend der
Mahlzeiten)

- Therapie der Fltterungsstorung
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