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PVL = periventrikulare Leukencephalomalazie

Erkrankung der weilRen Gehirnsubstanz im Bereich rund um die inneren
Liquorraume
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Pyramidenbahn im koronaren Schnitt, nach Volpe, 1995
Motorische Nervenversorgung und SchadigungsausmaR (rote Markierung)




Liebe Eltern,

lhr Kind hat als Friihgeborenes das prinzipielle Risiko, an einer Form der PVL zu
erkranken, die nur das unreife Gehirn betrifft, und die verschiedene Ursachen
und Risikofaktoren hat. Kaum einer dieser Faktoren ist durch unsere Therapie zu
beeinflussen. Da sie als betroffene Eltern sicherlich viele Fragen rund um diese
Erkrankung haben, mochten wir ihnen hiermit einen ersten Leitfaden in die Hand
geben. Selbstverstandlich stehen wir ihnen auch in ausfihrlichen
Informationsgesprachen gerne zur Verfiigung.

. Wodurch ist eine PVL gekennzeichnet

Es handelt sich bei diesem Krankheitsbild immer um eine Diagnose mittels
Kopfultraschall. Klinisch wiirde man die Erkrankung nicht merken. Es finden sich
sogenannte echodichte Bezirke (im Ultraschall weift aufleuchtend) rund um die
inneren Liquorraume (mit Hirnflissigkeit gefiillte innere Kammern im Gehirn).
Diese sind bei erstmaliger Diagnose noch nicht das vollstandige Krankheitsbild, da
es sich hierbei auch um reine Gewebsunreife — besonders bei sehr unreifen
Friihgeborenen — handeln kann. Erst wenn diese echodichten Bezirke tiber
mindestens eine Woche nachweisbar sind, spricht man von PVL. Diese Bezirke
koénnen in weiterer Folge (liber die ndchsten Wochen) verschwinden und stellen
damit die geringste Form der Schadigung dar. In seltenen Fallen kommt es jedoch
2-3 Wochen spater zum Untergang von Hirnsubstanz (Zystenbildung), der dann je
nach Ausdehnung (siehe nachster Punkt) eine schwere bis schwerste Schadigung
des Gewebes darstellt.

. Welche Schweregrade lassen sich unterscheiden?

PVL Grad | (auch PVE genannt) sind die genannten echodichten Bezirke, die
wieder mit der Zeit ohne sichtbare Zeichen der Gewebszerstorung im Ultraschall
verschwinden kénnen. Prinzipiell ist die PVL zumeist eine Erkrankung beider
Gehirnhalften, sie kann jedoch auch nur einseitig auftreten mit deutlich besserer
Prognose fiir ihr Kind.

PVL Grad Il beschreibt vereinzelte kleine Zysten (Zerstérungsbezirke).
PVL Grad Ill stellt eine ausgepragte Zerstérung von Hirngewebe dar.

PVL Grad IV ist die Zerstorung der Hirnsubstanz bis in die Hirnrinde (graue
Substanz), eine seltene, jedoch die schwerste Erkrankungsform.

. Was sind die Ursachen und Risikofaktoren der PVL und wie haufig
beobachten wir dieses Krankheitsbild?

Ursachen sind einerseits Durchblutungsstorungen dieser bei friihgeborenen
Kindern noch sehr empfindlichen Hirnregionen oder eine Schadigung durch
Entziindungen und die Botenstoffe dieser Entziindung, die meist als vorzeitiger
Blasensprung sichtbar wird oder bereits eine Infektion der Eihohle, Plazenta
(Mutterkuchen), Eihdute und eventuell des Fetus (ungeborenen Kindes) wahrend
der Schwangerschaft sein kann. Oft kommen beide Ursachen bei einem Kind als
Grund fiir die PVL zusammen.

Risikofaktoren sind die Friihgeburtlichkeit an und fiir sich, der vorzeitige
Blasensprung, die Infektion der Eihohle und Eihdute (Amnioninfektions-
syndrom), Mehrlingsgeburt, Kreislaufstorungen und die Friihgeborenen-
gelbsucht. Viele der betroffenen Kinder haben jedoch keine fassbaren Risiken
und bendtigen oftmals keine intensivmedizinische Betreuung.

Etwa % der Kinder haben den Ursprung ihrer PVL vor oder um die Geburt, % nur
haben den Beginn der Erkrankung auf der Neugeborenenstation. Somit ist es
fast immer ein schicksalhaftes Ereignis, auf das wir leider keinen Einfluss
nehmen kdnnen und in dessen Mittelpunkt das unreife Gehirn des
frihgeborenen Kindes steht. Vorkommen kann das Erkrankungsbild bis zu einer
Schwangerschaftsdauer von 35 Wochen, danach extrem selten.

Die PVL Grad | wird in etwa bei 15 Prozent der Kinder gefunden, die schweren
Formen der PVL sind selten und finden sich bei 2 bis 3 auf 100 friihgeborene
Kinder mit einer Schwangerschaftsdauer von 35 Woche oder weniger.

. Wie wird die Entwicklung ihres Kindes durch eine PVL beeinflusst?

Hier muss man deutlich die PVL Grad | von den anderen Formen unterscheiden.
Nach eigenen und internationalen Entwicklungsdaten fanden sich bei dieser
Form 80 bis 90 Prozent der Kinder normal entwickelt und nur 1 von 10 Kindern
entwickelt eine spastische Lihmung.

Bei den anderen Formen haben bei beidseitiger Form der PVL (rund 80 Prozent
der Kinder) 80 bis 90 Prozent eine spastische meist beinbetonte Léhmung, die
ein wechselndes Ausmalf’ von noch gehfahig bis rollstuhlpflichtig haben kann,
und auch bei schwerer Auspragung die Arme betreffen kann. Die Halfte der
Kinder hat auch geistige Einschrankungen. Ein Viertel der Kinder zeigt
Einschrankungen der Sehfahigkeit und kaum ein Kind hat Horstorungen. Ein
Viertel der Kinder kann ein Anfallsleiden entwickeln.

. Auswirkungen auf die Zeit nach der Entlassung

Bei Kindern mit PVL Grad 2 und mehr ist im Vergleich zu ehemaligen
Frihgeborenen ohne PVL besonders die korperbezogene Lebensqualitat
vermindert. Interessanterweise ist die psychosoziale Lebensqualitat nicht im
gleichen MaR eingeschrankt und findet sich oft kein Unterschied zu Kindern mit
gleicher Schwangerschaftsdauer.

Nach der Entlassung wird ihr Kind in unserer Entwicklungsambulanz
nachbetreut und besonders auf zu erwartende Defizite geachtet. Die bereits auf
der Neugeborenenstation begonnene physiotherapeutische Betreuung wird
ambulant weitergefiihrt. Zusatzlich gibt es Moglichkeiten der
Familienfriihférderung und ergotherapeutische sowie heilpdadagogische
Unterstiitzung, die von der Entwicklungsambulanz aus organisiert und
koordiniert werden kann. Mit dem Alterwerden ihres Kindes kénnen auch
zunehmend Vorstellungen an der Kinderorthopadie unseres Klinikums zur
Behandlung der spastischen Lahmung notwendig werden.



