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Zusammenfassun g relations, individual strengths and challenges, and per-

Kinder mit einer lebensbedrohlichen Herzerkrankung
(Hypoplastisches Linksherz-Syndrom, HLHS), die welt-
weit bis vor 25 Jahren ohne Uberlebenschance kurz nach
der Geburt waren, werden seit 1997 am Kinderherz Zen-
trum Linz behandelt und konnen nach zumindest drei
sehr risikoreichen chirurgischen Eingriffen die Schule
besuchen. Anhand einer qualitativen Analyse wurden
Einschdtzungen von sozialen Fihigkeiten, Lehrerlnnen-
Schiilerinnen-Beziehungen, individuellen Stdrken, He-
rausforderungen und Personlichkeitsmerkmalen erhoben.
Besuche in den Schulklassen der betroffenen Patientlnnen
seitens des behandelnden Psychologen wurden zur Um-
setzung inklusiver Pidagogik eingerichtet. Mittels Wechs-
ler Intelligence Scale for Children 1V wurde der kognitive
Entwicklungsstand, mit dem Pediatric Quality of Life
Inventory von Varni die Lebensqualitit des Kindes er-
hoben. Die Ergebnisse zeigen, dass sowohl Patientlnnen
mit schwerem Herzfehler und deren Eltern als auch deren
Mitschiilerlnnen und Lehrerlnnen von der Zusammen-
arbeit zwischen Kinderklinik und Schule sehr profitieren.
Die Patientlnnen im Alter von 6-16 Jahren konnen im
kognitiven und psychosozialen Bereich gut gefordert wer-
den.

Abstract

Up to until 25 years ago, children afflicted with a life-
threatening heart-disease (Hypoplastic Left Heart Syn-
drome) worldwide, had no chance of survival immediately
following their birth. From 1997 on, after three high-risk
open-heart surgeries between the age of 0 and 4 years
at the Children’s Heart Center in Linz, these children
are integrated into school. Social skills, teacher-student-
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sonality traits were surveyed via a qualitative analysis.
Classroom visits by the psychologist treating the children
were installed in order to implement inclusive pedagogy.
By means of the Wechsler Intelligence Scale of Children
IV, the respective 1Q index for the level of cognitive devel-
opment was surveyed. Based on the Pediatric Quality
of Life Inventory by Varni, the quality of life was deter-
mined. The results show that patients with this severe
heart impairment and their parents as well as their fellow
students and their teachers profit highly from the coope-
ration between the children’s hospital and the school. The
patients with HLHS at the age between 6 and 16 years
can be supported and helped in cognitive and psychoso-
cial aspects.

I. Intro (Abriss aus der Praxis)

Psychologische Behandlung und Begleitung von
Kindern und Jugendlichen mit angeborenem
Herzfehler und deren Familien am Kepler
Universitatsklinikum Linz (Kinderherz Zentrum)

PatientInnen mit angeborenem Herzfehler, deren El-
tern und Geschwister werden am Kinderherz Zentrum
Linz vor und nach Herzoperationen, sédmtlichen herz-
chirurgischen Eingriffen, Angiographien und MRT-Un-
tersuchungen psychologisch begleitet. Je nach Alter,
Familiensituation und Persdnlichkeit der Betroffenen
wird differenziert psychologisch behandelt. Grundsatz-
lich ist es Ziel der Arbeit, Angst vor den chirurgischen
oder medizinisch-therapeutisch indizierten Interven-
tionen zu reduzieren, mit der eigenen Herzerkrankung
und deren Auswirkungen leben zu lernen und entspre-
chende Ressourcen im Bereich der Rekonvaleszenz
auszuschopfen.



Die psychologische Begleitung im Kinderherz Zen-
trum teilt sich in Vorbereitung, Akutbehandlung und
Nachbereitung.

Bei Kindern ab etwa dem dritten Lebensjahr wird
meist eine Woche vor dem Klinikaufenthalt gemeinsam
mit ihren Eltern und Geschwistern eine psychologische
Vorbereitung angeboten (vgl. Oberhuber, 2000): Infor-
mation und spielerisches Auseinandersetzen, je nach
Alter, Rundgang durch die Klinik (Kardiologische Ambu-
lanz, Kardiologie, Intensivstation, Med Campus 3 und 4),
Kennenlernen einiger Schliisselpersonen auf den jewei-
ligen Stationen, Besprechen etwaiger Angste und Unsi-
cherheiten, Eingehen auf die Situation der Geschwister-
kinder, falls vorhanden.

Wahrend der Operation steht der Klinische Psycho-
loge/die Klinische Psychologin den Angehorigen bei
besonders stark anfallenden Angsten im Gesprich zur
Verftigung. Bei prekdren und lang andauernden chirur-
gischen Eingriffen setzt sich die Klinische Psychologie
auch mit den Kolleginnen im OP in Verbindung, um El-
tern bessere Information {iber den Stand der Operation
geben zu kdnnen.

Nach der Operation wird die gesamte ,Herzfamilie"
wenige Tage, mehrere Wochen oder oft Jahre immer wie-
der psychologisch begleitet.

Die interdisziplindre Zusammenarbeit mit Arztinnen,
Krankenschwestern und Pflegern, der Bibliotherapeutin,
Padagoglnnen, der Seelsorge und besonders der Selbst-
hilfegruppe/dem Verein ,Herzkinder Osterreich” ist aus
psychologischer Sicht eine wichtige Kombination.

Nicht selten erfahren Herzkinder eine besondere Fiir-
sorge durch ihre Eltern. Mitunter entwickeln auch einige
spater beim Kindergarten- und Schulbesuch Anpas-
sungsschwierigkeiten mit Gleichaltrigen. In manchen
Fallen wird in Zusammenarbeit mit dem Verein ,Herz-
kinder Osterreich“ ein Besuch in der jeweiligen Schul-
klasse von der Klinischen Psychologie vereinbart, um
den betroffenen Herzkindern selbst und den Mitschiile-
rinnen ein gelungeneres Miteinander zu ermdglichen.

Immer wiederkehrende Operationen und kardiolo-
gisch medizinische Herausforderungen bringen Pati-
entlnnen und deren Familien oft in schwierige Situati-
onen und bediirfen einer regelméfigen psychologischen
Auseinandersetzung mit der Herzerkrankung. Entspre-
chender Umgang damit wird durch psychologische Auf-
arbeitung erleichtert. Fiir Erwachsene mit angeborenem
Herzfehler, die urspriinglich am Kinderherz Zentrum
behandelt wurden, gibt es eine gelungene Zusammen-
arbeit mit den kardiologischen EMAH (Erwachsen mit
angeborenem Herzfehler) -Ambulanzen.

Das Kinderherz Zentrum Linz besteht seit 1995, die
Klinische Psychologie wurde vom Autor ein Jahr spa-
ter implementiert und aufgebaut. Die psychologische
Arbeit am Kinderherz Zentrum Linz wurde mit wissen-
schaftlichen Studien begleitet, wobei dariiber hinaus
mit Medizin und P&dagogik eine gelungene interdiszi-
plindre Zusammenarbeit abgebildet werden konnte.
Eine Zusammenfassung der Studien wird hier wieder-
gegeben.
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Il. Kognitive Entwicklung, Lebensqualitat
und soziale Integration von Kindern

mit schwerer Herzerkrankung
(Hypoplastisches Linksherz-Syndrom,
HLHS) im Schulalter (6-16 Jahre)

Studie am Kinderherz Zentrum Linz, Kepler
Universitatsklinikum Linz und am Institut fur
Inklusive Padagogik, Padagogische Hochschule
Oberdsterreich

Raphael D. Oberhuber

Abkiirzungen

HLHS Hypoplastisches Linksherz-Syndrom

CHD Congenital Heart Desease (angeborener Herz-
fehler)

CHD Mild (einfacher angeborener Herzfehler)

CHD BV (biventrikuldrer angeborener Herzfehler)
CHD SV (angeborener Herzfehler mit Single Ventri-
cle)

WISC (Wechsler Intelligence Scale for Children, Ham-
burger-Wechsler-Intelligenztest fiir Kinder)

PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory for Child-
ren, validiertes Instrument zur Erhebung von Lebens-
qualitat fiir Kinder)

HRQOL (Health Related Quality of Life, Mafeinheit
fiir gesundheitsbezogene Lebensqualitét)

Physical HSS (Physical Health Summary Score, kor-
perlicher Gesamtscore)

Psychosocial HSS (Psychosocial Health Summary
Score, psychosozialer Gesamtscore)

1. EinfUhrung

Kinder und Jugendliche mit einer lebensbedrohlichen
und/oder chronischen Erkrankung sprechen im tiiber-
tragenen Sinn eine eigene Sprache, die es fiir gesunde
Menschen, fiir Eltern, Geschwister, Lehrerinnen, Psycho-
loginnen, Arztinnen, Pflegepersonal etc. zu decodieren
gilt, andererseits will entsprechend ganzheitlich pada-
gogisch auf Verhaltensweisen und Sprache dieser Kinder
reagiert und interveniert werden.

Kinder mit dem angeborenen Vitium Hypoplastisches
Linksherz-Syndrom (HLHS), die weltweit bis vor 25 Jah-
ren ohne Uberlebenschance kurz nach der Geburt waren,
werden seit 1997 im Alter zwischen 0 und 4 Jahren am
Kinderherz Zentrum Linz nach zumindest drei sehr risi-
koreichen chirurgischen Eingriffen am offenen Herzen
(Norwood Operation nach 3-10 Lebenstagen, Glenn-
Operation nach ca. 4 Lebensmonaten, Fontan-Opera-
tion nach ca. 3-4 Lebensjahren) in Kindergarten und
Schule eingegliedert (Peterlechner, 2007).
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Neurologische und radiologische Forschungsergeb-
nisse zeigen, dass bei Neugeborenen mit HLHS eine
abnormale cerebrale Mikrostruktur vorliegt (Li et al.,
2015; Mahle et al., 2001; Mahle & Wernovsky, 2004; Pa-
quetta et al., 2013; Rychik, 2005, 2014). Ob neurologisch
Probleme primér in pranatalen oder postnatalen Fak-
toren begriindet sind, ist nach wie vor unklar (Brosig
et al., 2013; Gaynor et al., 2014; Hoffman et al., 2013;
Lambert et al., 2019; Mahle et al., 2013; Rychik & Gold-
berg, 2014; Sarajuuri et al., 2012; Tabbutt et al., 2008;
Wernovsky et al., 2000). Viele der Kinder und Jugend-
lichen mit HLHS erreichten inzwischen das Schulalter
und es liegt ein Mangel an Forschungsergebnissen tiber
deren kognitive Entwicklung und Lebensqualitét vor.
Zusatzlich wird Eltern von Neugeborenen mit HLHS an
manchen Zentren weltweit comfort care oder bei pra-
natal diagnostizierten Kindern mit HLHS-Schwanger-
schaftsabbruch angeboten, weil ein ungiinstiges Ergeb-
nis erwartet wird. In diesen Zentren wird nach wie vor
die ethische Frage gestellt, ob sich Kinder mit dieser
Diagnose komplexen herzchirurgischen Prozedere un-
terziehen sollen, wo doch die Prognose nur aus Leid
besteht.

Ziel der Studie war es daher, (1) die kognitive Ent-
wicklung von Patientlnnen mit behandeltem HLHS im
Schulalter zu bestimmen und mit der Normstichprobe
von gesunden gleichaltrigen Kindern und Jugendlichen
zu vergleichen sowie einen eventuellen Zusammenhang
mit anatomischen, physiologischen, chirurgischen so-
wie pddagogischen und soziodemographischen Parame-
tern zu untersuchen.

Weiters wurde untersucht, (2) inwiefern es Kindern
mit HLHS gelingt, sich im Schulalltag intellektuell und
sozial zu integrieren, wie die Einschédtzung der Lebens-
qualitat der betroffenen Patientinnen aus Sicht der Pa-
tientinnen selbst und der Eltern ausfallt und obig ge-
nannte Variablen darauf Einfluss nehmen und wie die
eingeschétzte Lebensqualitat (gesamt, kdrperlich, psy-
chisch, emotional, sozial, schulisch) im Vergleich zu ge-
sunden Kindern und gleichaltrigen Patientlnnen mit un-
terschiedlichen angeborenen Herzfehlern (leicht, mittel,
schwer, zusammengefasst) ausfallt.

Eine weitere Intention der Studie war es, (3) Pada-
goglnnen und Mitschiilerlnnen zu unterstiitzen, Eigen-
schaften und Verhalten (,die Sprache”) des Kindes mit
schwerem Herzfehler besser verstehen und mit etwai-
gen Verhaltensweisen addquat umgehen zu kdnnen. Es
sollte geklart werden, inwiefern Follow-up-Kontakte zu
Schule und Patientlnnen helfen, die Sicherheit im Um-
gang miteinander zu verstarken.

2. Methoden und Patientlnnen

Von 1997 bis 2009 wurden 149 Kinder (n=149) mit Hy-
poplastischem Linksherz-Syndrom am Kinderherz Zen-
trum Linz des Kepler Universitatsklinikums behandelt.
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Insgesamt 64 Kinder starben vor Schuleintritt, 25 Neu-
geborene verstarben vor der ersten chirurgischen Inter-
vention, 24 nach der ersten Operation (Norwood-OP), 14
nach der zweiten (Glenn-OP), 1 nach der dritten (Fon-
tan-OP). Von den 85 iiberlebenden Patientinnen nah-
men 42 Kinder nicht an der Studie teil (11 Kinder aus
nicht Deutsch sprechenden Herkunftslandern, 30 Eltern
lehnten die Teilnahme ab, 1 Kind litt nach der Fontan-
OP an einer hypoxischen Encephalopathie).

Es wurden daher 43 schulpflichtige Kinder mit Hypo-
plastischem Linksherz-Syndrom (6,3-16,9 Jahre, n=43),
die zwischen 1997 und 2009 am Kinderherz Zentrum
Linz chirurgisch und kardiologisch behandelt wurden
(n=85), beziiglich kognitiver Leistungserfassung und
Erhebung der Lebensqualitdt untersucht. Bei insge-
samt 43 Patientinnen (medianes Alter 10,3+ 3,1 Jahre;
6,3-16,9 Jahre) konnte eine komplette Untersuchung
durchgefiihrt werden: 21 pranatale Diagnosen, 28 mann-
liche, 15 weibliche Patientinnen, 33 Sano-Shunts versus
10 MBT-Shunts (Operationstechnik wéhrend der ersten
Operation nach drei bis zehn Lebenstagen, Norwood-
OP), 28 HLHS-Patientlnnen mit Aortenatresie versus 15
mit Aortenstenose (Anatomie), 5 mit tiefer Hypother-
mie, 10 mit antegrader Hirnperfusion, 28 mit doppelter
arterieller Kanilierung (Perfusionstechnik wahrend des
Operationsprozederes an der Herz-Lungen-Maschine)
behandelte PatientInnen.

Die Patientlnnen, die an der Studie teilnahmen, be-
suchten folgende Schulen: Volksschule (n=22), Sekun-
darstufe-Unterstufe (n=38), Allgemeinbildende Hohere
Schule-Oberstufe (n=2), Sonderschulen (n=4), Berufs-
bildende Hohere Schule (n=2), Alternativschulen (Mon-
tessori oder Freinet, n=2), Lehre (n=1), arbeitslos nach
Erfullung der Schulpflicht (n=1).

Bei 3 Patientlnnen wurde zusatzlich zum Hypoplas-
tischen Linksherz-Syndrom ein Aufmerksamkeits-Hy-
peraktivitdtssyndrom diagnostiziert, 2 mit einem Ei-
weipverlustsyndrom, 2 mit sensumotorischem Defizit
(Probleme mit sensumotorischer Koordination wah-
rend des Schreibens oder Orientierungsschwierig-
keiten), 2 mit Epilepsie und 1 mit Austismus-Spectrum-
Syndrom.

Alle Kinder wurden prospektiv von Psychologlnnen
mittels Wechsler Intelligence Scale for Children IV
(WISC-IV; Wechsler, 2004) zur Erhebung des jeweiligen
Gesamt-IQ-Index fiir den Entwicklungsstand des Kin-
des, differenziert nach den Indizes Sprachverstandnis,
Wahrnehmungsgebundenes Logisches Denken, Ar-
beitsgedachtnis und Verarbeitungsgeschwindigkeit un-
tersucht.

Nach dem Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL,
Children Self Report and Parent Report) von Varni (2007)
wurde nach Selbsteinschatzung und Einschatzung eines
Elternteils die Lebensqualitdt im physischen, sozialen,
emotionalen und schulischen Bereich eruiert (health-
related quality-of-life measurement, HRQOL), wobei
einem Gesamtscore ein physischer und ein psychoso-
zialer (sozial, emotional, schulisch) gegeniibergestellt
wurde. Der Fragebogen umfasst 23 Items, die hochste



Punkteanzahl betrdgt 100, die geringste 0. Die Uber-
setzung ins Deutsche wurde gemé&p den Richtlinien der
Autoren des Fragebogens genehmigt. [Haraldstad et al.
(2019) zeigten in einem systemischen Uberblick beziig-
lich Lebensqualitatsforschung in Medizin und Gesund-
heitswissenschaften, dass der PedsQL das haufigste
und zuverldssigste Messinstrument fiir Lebensqualitat
war. Dies basierte auf einer umfangreichen Evaluierung,
ausgehend von Forschungsergebnissen {iber die ,wahre"
Lebensqualitét nach Gill und Feinstein (1994).]

Die Ergebnisse wurden mit jenen von gesunden Kin-
dern aus einer Studie von Felder-Puig et al. (2008) und
von gesunden und herzkranken Kindern mit unterschied-
licher Auspragung (leichte Vitien, CHD 1, biventrikulédre
Defekte, CHD 2, und Single Ventricle, CHD 3) aus einer
Studie von Mellion et al. (2014) verglichen. [Felder-Puig
et al. untersuchten die Lebensqualitit von 1.412 in Os-
terreich lebenden gesunden Kindern, 8-12 Jahre, und
1.185 Eltern mittels PedsQL, und verglichen die Ergeb-
nisse mit Stichproben aus Cincinnati und San Diego,
USA, Sudwales, GroBbritannien, drei urbanen und zwei
landlichen Gegenden in Norwegen und im Bundesstaat
Victoria, Australien. Die Ergebnisse waren dhnlich und
konnten als Vergleich zu unserer Studie herangezogen
werden. Mellion et al. (2014) verglichen HRQOL-Ergeb-
nisse von Kindern und Jugendlichen aus Kinderkliniken
von Cincinnati, Philadelphia, Boston, Dallas, Waco, Mil-
waukee und Phoenix, USA, gesunde Kinder, n=445, Ju-
gendliche, n =202, mit leichten Vitien, Kinder, n=99, Ju-
gendliche, n=94, Kinder mit biventrikuldren Herzfehlern,
n=371, Jugendliche, n=333, Kinder mit schweren Herz-
fehlern (Single Ventricle), n=123, Jugendliche, n=72].

Unsere Stichprobe (n=43) wurde in zwei Gruppen
geteilt: Kinder, 6-12 Jahre (n=30), und adoleszente Pa-
tientlnnen, 13-16 Jahre (n=13). Dadurch war auch der
Vergleich zwischen Kindern und Jugendlichen moglich.

Besuche in den Schulklassen (n =34) der betroffenen
Patientinnen seitens des behandelnden Psychologen
wurden zur Umsetzung inklusiver Pddagogik eingerich-
tet. Anhand von strukturierten Interviews und Diskus-
sionen im Klassenverband unter der Leitung des Psy-
chologen wurden Charakteristika des kardiologischen
Schiilers/der kardiologischen Schiilerin aufgrund etwai-
ger posttraumatischer Belastungen durch die lebens-
bedrohliche Erkrankung und risikoreichen Herzoperati-
onen analysiert.

Die psychologischen Untersuchungen wurden ter-
minlich mit einem medizinischen Kontrolltermin koor-
diniert und fanden zwischen November 2014 und April
2015 statt. Psychologische Begleitung ist ein Teil des
ganzheitlichen Konzepts des Kinderherz Zentrums Linz
vom Zeitpunkt der Diagnosestellung. Kinder mit HLHS,
die zu einem ambulanten Kontrolltermin kamen, wur-
den zur psychologischen Beratung eingeladen und so-
mit auch zur Teilnahme an der Studie.

Die Schulbesuche wurden zwischen Janner 2014 und
Dezember 2019 in Absprache mit der Schule, dem Lehr-
korper, Erziehungsberechtigten, Eltern der Patientinnen
und Eltern der Mitschiilernnen absolviert.
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2.1. Statistische Analyse

Die Daten der kognitiven Leistungen wurden als Mittel-
wert + Standardabweichung dargestellt; t-Test fir un-
abhidngige Stichproben und Varianzanalyse wurden fiir
Gruppen-Vergleiche berechnet, p-Werte <0,05 wurden
als statistisch signifikant beschrieben. Aufgrund der
kleinen Stichprobengréfe wurden die p-Werte der nicht
dquivalenten nichtparametrischen Tests (Mann-Whit-
ney-U-Test und Kruskal-Wallis-Test) angezeigt (zweiter
p-Wert). Fur signifikante Gruppenunterschiede wurden
Einschatzungen der Effektstarken (Cohen’s d) vorge-
nommen. Diese Effektstarken wurden zusétzlich zu sta-
tistisch nicht signifikanten Ergebnissen dargestellt, weil
diese Einschatzungen fiir weitere chirurgische Vorgangs-
weisen wichtig sein konnten (Kline, 2013).

Zum Vergleich der Werte des PedsQL der HLHS-Pa-
tientiInnen mit gesunden Kindern und Patientinnen mit
anderen Herzerkrankungen wurde Hedges g (bias-cor-
rected) und sein Vertrauensintervall (95 %) berechnet.
Gruppenunterschiede wurden als statistisch signifikant
beschrieben, wenn das 95 %-Vertrauensintervall 0 nicht
inkludierte. Mittels SPSS fiir Windows (Version 22.0)
wurden die quantitativen Daten analysiert.

Anhand standardisierter Befragung als qualitative
Inhaltsanalyse nach Mayring (2014) wurden die quali-
tativen Daten beschrieben, Einschédtzung von sozialen
Fahigkeiten, Lehrerinnen-Schiilerinnen-Beziehungen,
individuellen Starken und Herausforderungen und Per-
sonlichkeitsmerkmalen sowie die Einschatzungen der
Reflexionen der gesunden Mitschiilerlnnen der Pati-
entlnnen und des HLHS-Kindes selbst und der Lehre-
rinnen samt dem Klassenklima nach dem Schulbesuch
durch den Psychologen erhoben. Die Studie wurde von
der Ethikkommission des Kepler Universitatsklinikums
(IDJ16-01) genehmigt.

3. Ergebnisse

3.1. Kognitive Entwicklung (Oberhuber, Huemer,
Mair, Sames-Dolzer, Kreuzer und Tulzer, 2017)

43 Kinder mit HLHS im Alter von 6,3 bis 16,9 Jah-
ren erlangten einen durchschnittlichen [Q-Index von
84,53 + 20,8 (Prozentrang 26,48). Die Streuung und Stan-
dardabweichung belaufen sich von einem Minimalwert
von 40 zu einem Maximalwert von 134 + 20,85. Die Ergeb-
nisse beim Sprachverstandnis (84,09 + 23,2; Prozentrang
2566), beim Wahrnehmungsgebundenen Logischen
Denken (83,67 +18,0; Prozentrang 24,93) und bei der
Verarbeitungsgeschwindigkeit (84,54 + 18,0; Prozentrang
23,81) decken sich mit dem Gesamtindex-Ergebnis, be-
finden sich also unterhalb des Durchschnitts der Norm-
stichprobe (Prozentrang 26,48). Beim Arbeitsgedéchtnis
liegen die Ergebniswerte im Durchschnitt: 101,8+18,8
(Prozentrang 50,49), siehe Tabelle 1.
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Tab. 1: Wechsler Intelligence Scale fiir Kinder IV (WISC IV); Ergebnisse (IQ-Indices) der gesamten Stichprobe: gesamt, Sprachverstédndnis (SV), Wahrnehmungsgebun-
denes Logisches Denken (WLD), Arbeitsgedéchtnis (AG), Verarbeitungsgeschwindigkeit (VG)

n Minimum Maximum Mittelwert Prozentrang agxzzz:xdr;g
WISC-gesamt 43 40.0 134.0 84.5 26.4 20.8
WISC-SP 43 45.0 150.0 84.0 25.6 23.2
WISC-WLD 43 47.0 117.0 83.6 249 18.0
WISC-AG 42 62.0 144.0 101.8 50.4 18.8
WISC-VG 42 43.0 134.0 84.5 23.8 18.0

Verteilung, Mittelwerte, Prozentrang und Standardabweichung der kognitiven Entwicklungs-Skala

Werden diese Ergebnisse mit der Verteilung der Norm-
stichprobe verglichen, so zeigt sich, dass HLHS-Patien-
tInnen im weit tiberdurchschnittlichen Bereich (0-2,2 %)
mit 4,6 % stark mithalten kdnnen, im {iberdurchschnitt-
lichen Bereich (2,2-15,8%) sind sie knapp prasentiert.
Der mittlere Bereich (zwischen 15,8 und 84 %) bricht
stark weg: Wahrend im durchschnittlichen 1Q-Bereich
nur 39 % der HLHS-Kinder (Normstichprobe 68,2 %) ver-
treten sind, sind die Ergebnisse im unterdurchschnitt-
lichen Bereich stark préasentiert: 27,9 % zwischen 2,2 und
15,8 % (Normstichprobe 13,6 %) und 25,5 % (weit unter-
durchschnittlich) unterhalb 2,2 %, siehe Tabelle 2.

Tab. 2: Wechsler Intelligence Scale fiir Kinder (WISC IV): Geamtergebnis ver-
glichen mit den normativen Werten

WISC 1Q-Index/

Prozentrang q
gesamt Normalverteilung

0-22% . .
weit unterdurchschnittlich LD R (S22
22-158% . .
unterdurchschnittlich 2| B (L) 1205
15.8-84% . .
durchschnittlich sk 17 (I @A
84-97.6% . .
{iberdurchschnittlich 2 ! DRI B
97.6:100% 4.6% 2 (>130)2.2%

weit tiberdurchschnittlich

3.1.1. Pranatale Diagnose

Bei 21 Patientlnnen wurde eine prénatale Diagnose ge-
geben, bei 22 wurde das Herzvitium erst nach der Geburt
diagnostiziert. Pranatal diagnostizierte Patientinnen
zeigten einen hoheren Gesamt-IQ-Index 86,9 + 21,2 ge-
geniiber den unbekannten prédnatal diagnostizierten
82,2+20,7, genauso wie bei allen Subskalen. Gesamt-
score und Subskalen zeigten jedoch keinen signifikanten
Unterschied.
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3.1.2. HLHS-Anatomie

15 PatientInnen mit Aortenstenose erzielten tendenzi-
ell bessere Gesamtwerte und Subindizes als jene mit
Aortenatresie (n=28), jedoch nie im signifikanten Be-
reich.

3.1.3. Shunt-Typ bei der Norwood-Operation
(Ohye et al., 2010; Raja et al., 2010)

Die ersten zehn Neugeborenen der Stichprobe erhielten
einen Blalock-Taussig-Shunt, die 33 weiteren Neuge-
borenen einen Sano-Shunt. Sano-Shunt-Patientinnen
zeigten bessere IQ-Indizes.

3.1.4. Perfusionstechnik wahrend der Norwood-
Operation

5 Patientinnen aus der ersten Periode wurden mit tiefer
Hypothermie, die weiteren 10 mit antegrader Hirnper-
fusion, gefolgt von 28 Patientlnnen mit doppelter arte-
rieller Kantilierung operiert. Die Perfusionstechniken
beeinflussten die kognitiven Ergebnisse der HLHS-Pa-
tientlnnen nicht signifikant (p <0,05). Die berechneten
Effektstarken (Cohen’s d) zeigten einige kleinere bis
mittlere Unterschiede: Gesamt-IQ: doppelte arterielle
Kanilierung zur tiefen Hypothermie (d=0,336); Sub-
score Sprachverstéandnis: doppelte arterielle Kanilie-
rung zu antegrader Perfusionstechnik (d=0,474); Sub-
score Wahrnehmungsgebundenes Logisches Denken:
doppelte arterielle Kaniilierung zu tiefer Hypothermie
(d=0,605); Arbeitsgedichtnis: Antegrade Perfusions-
technik zu doppelter arterieller Kantilierung (d =-0,401);
Antegrade Hirnperfusion zu doppelter arterieller Ka-
nilierung (d=-0,523). Die doppelte arterielle Kaniilie-
rung tendiert die kognitive Entwicklung mehr zu beein-



flussen als die tiefe Hypothermie. Patientinnen, die mit
antegrader Hirnperfusion behandelt wurden, zeigten
bessere Ergebnisse im Arbeitsgedédchtnis und in der Ver-
arbeitungsgeschwindigkeit.

Alle Patientlnnen, die mit doppelter arterieller Ka-
niilierung operiert wurden, erreichten einen durch-
schnittlichen IQ-Index-Wert.

3.1.5. Geschlecht

28 mannliche Patienten standen 15 weiblichen Patien-
tinnen gegentiiber. Die Gesamtwerte und Subtest-Skalen
gaben keine signifikanten Unterschiede mit Ausnahme
beim Sprachverstdndnis, hier wurden bei mé&nnlichen
Patienten signifikant hohere [Q-Index-Werte gemes-
sen (méannlich: IQ-Index 90,5 + 23,6; weiblich: IQ-Index
72,0+ 17,4; t-Wert: 2,65, p=0,017*. Effektstarke: -0,85).

3.1.6. Schule

Die Eltern der HLHS-Patientlnnen schéatzten die Be-
ziehungen zwischen Lehrerinnen und Schiilerinnen
anhand einer Rating-Skala gemdp dem Osterreichi-
schen Schulnotensystem ein: 1 (sehr gut, n=2), 2 (gut,
n=21), 3 (befriedigend, n=12), 4 (genligend, n=4), 5
(nicht gentigend, n=5). Kinder, deren Eltern die Lehre-
rinnen-Schiilerlnnen-Beziehungen sehr gut bewerteten,
zeigten signifikant bessere Ergebnisse im kognitiven Be-
reich, insbesondere beim Sprachverstandnis (IQ-Index
132,5+24.7).

Kinder mit ernsthaften Erkrankungen in friither Kind-
heit entwickeln oft Defizite im sozialen Ausgleich mit
Gleichaltrigen (vgl. Law, 2014). Die Bewertung der
sozialen Fahigkeiten (social skills) der Kinder seitens
der Elterneinschatzung (sehr schlecht, n=4; grenz-
wertig, n=38; zufriedenstellend, n=18; gut, n=10;
ausgezeichnet, n = 3) zeigte einen signifikanten Unter-
schied im Bereich der kognitiven Leistungen zwischen
Patientinnen mit grenzwertiger und ausgezeichne-
ter Einschétzung der sozialen Fahigkeiten gegentiber
Gleichaltrigen (ausgezeichnet: 1Q-Index 111,2+23,0;
grenzwertig: 1Q-Index 85+21,9). Die Ergebnisse der
ibrigen Patientinnen der Stichprobe unterschieden
sich nicht signifikant (p=0,212).

3.1.7. Bildung der Eltern

HLHS-Patientinnen, deren Eltern Universitats- oder Ma-
turaabschluss verzeichneten, zeigten bessere kognitive
Ergebnisse (n=11, IQ-Index 87,2 + 25,2) als jene von El-
tern mit niedriger Bildung (n=17, IQ-Index 78,0+ 12,4)
oder nur mit Pflichtschulabschluss (n=3, IQ-Index
66,6 37,8, p<0,05).
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3.1.8. Lernkurve/Operations-Zeitachse

Um mogliche Wirkungen der Lernkurve der Chirurglnnen
zu evaluieren, wurde die gesamte Stichprobe in Pati-
entlnnen, die vor 2004 (n=14) und nach 2004 (n=29)
operiert wurden, geteilt. Dabei wurde kein signifikanter
Unterschied bei der kognitiven Entwicklung zwischen
beiden Gruppen festgestellt.

Die Ergebnisse beim Gesamt-IQ-Index und den
Subscores Sprachverstandnis und Wahrnehmungsge-
bundenes Logisches Denken stieg nach 2004 von ,un-
terdurchschnittlich” zu ,durchschnittlich” nach qualita-
tiver Beschreibung von ICD-10 an (IQ-Index hoher als
85).

3.1.9. Charakteristika der Kinder mit
Uberdurchschnittlichen Ergebnissen

Drei HLHS-Patientinnen zeigten tiberdurchschnittliche
kognitive Leistungsergebnisse. lhr Alter war 6,3/10,8
und 12,4 Jahre, zwei mannlich, eine weiblich. Ihr jewei-
liger Gesamt-IQ-Index war 134/131/116. Zwei hatten
eine prédnatale Diagnose, alle erhielten einen Sano-
Shunt wahrend der Norwood-Operation; zwei eine dop-
pelte arterielle Kaniilierung, ein Kind eine antegrade
Hirnperfusion.

Die Lehrerinnen-Schiilerlnnen-Beziehungen wurden
von allen als ,sehr gut” eingeschatzt, ein Patient be-
suchte die Volksschule, zwei die Sekundarstufe I, ihre
sozialen Fahigkeiten wurden von den Eltern als ,hoch”
eingeschatzt. Zwei von den Elternpaaren wiesen Matura
auf, eines Universitatsabschluss.

3.2. Lebensqualitat (Oberhuber, Huemer, Mair,
Sames-Dolzer, Kreuzer und Tulzer, 2019, 2020)

Die Ergebnisse bei der Selbsteinschatzung der ge-
sundheitsbezogenen Lebensqualitat (HRQOL) bei
einer Skala von 0-100 zeigten eine grofe Bandbreite
von Minimum 5,00 [sozial (social functioning)| bis 100
[korperlich (physical health related summery score);
emotional (emotional functioning), sozial (social func-
tioning); schulisch (school functioning), 98,44 beim
Gesamtscore (74,64 +15,17)]. Bei der Elterneinschét-
zung (Proxy) verhielt es sich dhnlich mit einer Band-
breite von 10 (social functioning) bis durchgéngig 100
(72,38 +16,57).

Gesunde Kinder von beiden Studien (Felder-Puig et
al.,2008; Mellion et al., 2014) zeigten in ihrer Selbstein-
schéatzung, genauso wie nach Einschatzung durch ihre
Eltern, signifikant hohere Scores bei allen Parametern
aufer beim emotionalen Bereich (g=-0,34) als Kinder
mit Hypoplastischem Linksherz-Syndrom (siehe Ta-
belle 3).
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Tab. 3: PedsQL-Scores — HLHS-Kinder vs. gesunde Kinder; PedsQL-Ergebnisse verglichen mit der Meta-Studie von Mellion et al. (2014) und der Studie von Felder-Puig
et al.(2008)

HLHS-Kinder Felder-Puig et al., _2008 Mellion et aI_., 2014
(general population) (gesunde Kinder)
Vergleich mit Vergleich mit
HLHS-Kindern HLHS-Kindern
n M SD n M SD ES 95 %-Cl n M SD ES 95 %-Cl
lower = upper lower = upper
Selbsteinschatzung
Total score 27 72,04 1597 1412 819 126 -0,778 -1,160 -0,396 @ 445 86,2 11,7 -1,182 -1578 @ -0,786
Physical HSS 28 75,78 20,72 1412 878 119 -0991 -1,367 -0,615 443 903 11,6 ~-1,18 -1,569 -0,791
Psychosocial HSS 27 70,86 1594 1412 799 14,1 -0,64  -1,022  -0,258 @ 444 84 13,2  -0,983 -1,377 -0,589
Emotional functioning 28 70,71 21,37 1412 769 18,1 -0,341 -0,715 0,033 445 81,6 173 -0,62 -1,004 -0,236
Social functioning 28 71,60 17,05 1412 826 173 -0636 -1,011 -0,261 @ 444 875 153 -1,032 -1,420 -0,644
School functioning 27 71,29 17,62 @ 1412 80 16,7  -0,521 -0,902 -0,140 441 828 155 -0,737 ~-1,128 -0,346
Fremdeinschatzung
Total score 31 7153 1739 118 849 105 -1,247 -1,607 -0,887 @ 525 849 129 -1,014 -1,381 -0,647
Physical HSS 31 78,72 21,7 118 90,6 106 ~-1,079 -1,438 -0,720 525 89,1 153 -0661 -1,025 -0,297
Psychosocial HSS 31 69,13 172 118 83,1 11,6 ~-1,187 -1,547 -0,827 525 82,7 13,6 -0982 -1,349 -0615

Emotional functioning = 31 66,45 2157 118 794 155 -0,826 ~-1,184 -0,468 525 809 168 -0845 -1211 -0,479
Social functioning 31 73,38 20,05 1185 88,1 14 -1038 ~-1,397  -0,679 524 866 16,1 -0809 -1,174 -0444
School functioning 31 66,45 21,57 1185 81,7 142 -1,057 -1,416 -0,698 519 803 17,1 -0,797 -1,162 @ -0,432

Note: Cl = Konfidenzintervall, ES = Effektstérke (hedges g), HLHS = Hypoplastisches Linkherz-Syndrom, HSS = health summary score,
PedsQL = Pediatric Quality of Life Inventory

Tab. 4: PedsQL-Scores — HLHS-Jugendliche vs. gesunde Jugendliche

Mellion et al., 2014

HLHS-Jugendliche (healthy sample)

Vergleich mit HLHS-Jugendlichen

n M SD n M SD ES 95 %-Cl
lower upper
Selbsteinschatzung
Total score 13 80,4 12,18 202 86,9 11,8 -0,55 -1,113 0,013
Physical HSS 13 86,3 14,34 202 90,2 12,4 -0,312 -0,874 0,250
Psychosocial HSS 13 77,94 13,42 202 85,1 13,5 -0,531 -1,094 0,032
Emotional functioning 13 81,92 17,38 202 83,7 17 -0,105 -0,666 0,456
Social functioning 13 79,61 26,17 202 90,2 15,2 -0,661 -1,225 -0,097
School functioning 13 72,13 17,3 201 81,2 16,2 -0,558 -1,121 0,005
Fremdeinschatzung
Total score 13 74,42 14,89 241 85 12,8 -0,82 -1,383 -0,257
Physical HSS 13 82,69 14,12 241 88,6 15,7 -0,378 -0,937 0,181
Psychosocial HSS 13 71,66 16,11 241 83 14,1 -0,798 -1,360 -0,236
Emotional functioning 13 78,07 17,74 241 83,1 16,4 -0,305 -0,864 0,254
Social functioning 13 73,07 24,62 241 87,6 15,9 -0,885 -1,448 -0,322
School functioning 13 63,84 18,04 241 78,1 18,4 -0,776 -1,338 -0,214

Note: Cl = Konfidenzintervall, ES = Effektstarke (hedges g), HLHS = Hypoplastisches Linksherz-Syndrom, HSS = health summary score,
PedsQL = Pediatric Quality of Life Inventory
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Bei Jugendlichen (n=13) war der Unterschied zwischen
gesunden und Patientinnen mit HLHS nur mehr margi-
nal (g=0,5<0,8), im emotionalen Bereich bestand kein
Unterschied mehr, zwischen jugendlichen Patientinnen
mit anderen Herzfehlern und HLHS gab es ebenso keine
Unterschiede in der Auspragung der Lebensqualitatspa-
rameter (vgl. Tabelle 4).

Der Vergleich der HRQOL-Werte beim Gesamtscore
der HLHS-Kinder und -Jugendlichen mit den Werten von
Probandlnnen mit anderen Herzvitien zeigte, dass die
HRQOL-Werte der Probandinnen mit einfachen Herzfeh-
lern (CHD Mild) signifikant hdher als jener der HLHS-Pa-
tientinnen lagen, ebenso beim Subscore Physical Health
Summery Score; beim psychosozialen Gesamtscore
waren die Einschatzwerte der Kinder mit leichten Herz-
fehlern hdher; beim sozialen Subscore lagen die Ergeb-
niswerte bei allen Herzkindern (CHD zusammengefasst,
CHD Mild und CHD BV) hoher als bei der HLHS-Stich-
probe.

3.3. Schulbesuche

Auf einer Einschatzskala von 1-5 (1 = sehr gut bis 5 = nicht
genligend) nach der Beurteilung im &sterreichischen
Schulnotensystem wurden die Patientenkinder, die Eltern
und die Lehrerlnnen befragt, inwieweit die Informations-
und Reflexionsstunde in der Schulklasse des betroffenen
Patientenkindes Veranderungen im sozialen Miteinander
und im integrativen Setting bewirkt hat. Die Unterrichts-
einheiten beinhalteten folgende Themen, die — didak-
tisch an die jeweilige Altersgruppe angepasst — prasen-
tiert wurden: das Herz allgemein, Klinikaufenthalte,
etwaige Untersuchungen und Operationen am offenen
Herzen, Reflexion tiber eigenes Schmerzempfinden, Ver-
haltensweisen des/der Mitschiilers/in und Umgang bzw.
diesbeziigliches Verstandnis dariiber. Die Lehrerlnnen
schatzten nach vorgegebenen Beobachtungskriterien die
Veranderungen der Mitschiilerinnen gegentiber dem Pa-
tientenkind ein (vor dem Schulbesuch und nach einem
Beobachtungszeitraum von vier Wochen danach).

Von Eltern (Durchschnittswert 1,3), Patientenkindern
(Durchschnittswert 1,8) und Lehrerlnnen (Durchschnitts-
wert 1,4) wurden sehr gute Einschitzungen abgegeben
und positive Riickmeldungen verbalisiert. Diese konnten
in folgenden Auperungen inhaltlich kategorisiert und zu-
sammengefasst werden: ... hat sich so wohl gefiihlt, dass
seine/ihre Herzgeschichte im Mittelpunkt gestanden war"
(Elternteil), ,Jetzt verstehen die anderen endlich, warum
ich eine Narbe habe und ich nicht so schnell beim Laufen
bin und immer mal Pausen brauche”, ,Es war so lustig,
als wir alle, auch die Frau Lehrerin und der Herr Direktor,
als Chirurgen verkleidet waren” (HerzpatientIn), , Die Kin-
der waren so interessiert und auch fiir mich war es eine
so bertihrende Stunde” (Lehrerin). Die Beobachtungen
der Lehrerinnen in Bezug auf die Mitschiilerlnnen einige
Wochen nach der Informationsstunde werden wie folgt
zusammengefasst: ,Die Klasse nimmt seit dem Besuch
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des Psychologen mehr Riicksicht auf X, , X wird bei Grup-
penarbeiten besser unterstiitzt, ,X wirkt ausgeglichener”
(LehrerIn tber Schiilerlnnen), ,Ich hatte an Stelle von X
mehr Angst gehabt.” (Schiilerln).

4. Diskussion

Die Durchsicht von anderen Studien (Goldenberg et al.,
2011; Hansen et al., 2016; Knirsch et al., 2016; Puosi et
al., 2011; Williams et al., 2012) zeigte, dass es bislang
keine umfassenden und ausreichenden Daten beziiglich
kognitiver Entwicklung von Schulkindern mit HLHS bis
zum 17. Lebensjahr gibt. Knirsch et al. (2016) zeigten an-
hand von erhobenen Mittelwerten vom Wechsler Primary
Preschool Intelligence Scale-Il und dem Movement-ABC
2 geringere Intelligenzwerte bei Vorschiilerinnen nach
Fontan-Prozedere [IQ-Median 89 (76-116), p=0,02]. Han-
sen et al. (2016) zeigten anhand der gleichen Testinstru-
mente bei Vorschulkindern (3,5-6,8 Jahre) Ergebnisse
im unterdurchschnittlichen Bereich. Den gegenwartigen
Wissensstand beziiglich Neuroentwicklungsergebnissen
von HLHS-Patientinnen fassten Goldenberg et al. (2011)
zusammen mit der Erkenntnis, dass HLHS-Patientlnnen
eine durchschnittliche Entwicklung vorwiesen, jedoch
mit signifikantem Risiko fiir Lernstérungen, geringeren
schulischen Erfolg und Verhaltensauffalligkeiten.
Mehrere Studien haben die Lebensqualitat von Herz-
patientinnen nach der Fontan-Operation untersucht.
Einige berichteten von ,normal quality”, andere von re-
duzierter Lebensqualitat (Marino et al., 2008; McCrindle
et al., 2006). Aufgrund des unterschiedlichen Alters der
Patientinnen und verschiedener Testinstrumente, die
gemeinsam mit der Lebensqualitédt untersucht wurden,
wird ein Vergleich zwischen den Studien schwierig. Im
Allgemeinen sind Ergebnisse beziiglich Forschung von
Lebensqualitat bei Patientinnen mit angeborenem Herz-
fehler uneinheitlich (Moons et al., 2009). Dies ist nicht
nur auf methodische Unterschiede wie kleine Stichpro-
ben oder Einschatzungen durch Angehdérige (Stellvertre-
ter, Proxy) oder verschiedene Bewertungsinstrumente
zurlickzufiihren, sondern auch auf sehr individuelle Re-
aktionen auf Disstress bei chronischen Erkrankungen,
beeinflusst durch persdnliche Wahrnehmung, Erwar-
tungen, Vorhandensein funktionaler und/oder kogni-
tiver Einschrankungen und komorbider Bedingungen.
Die Schwere einer Erkrankung stellt keinen reliablen
Pradiktor fiir Lebensqualitéat dar. Genauere Diagnosen,
Verbesserungen bei medizinischer Behandlung und chi-
rurgischer Intervention verbesserten Lebensdauer und
Lebensqualitat der Kinder mit angeborenem Herzfehler.
Kinder mit angeborenem Herzfehler, die sich einer
oder mehreren Herzoperationen unterziehen miissen,
gehoren zur Hochrisikogruppe fiir gesundheitsbezogene
Spétfolgen. Es liegt eine Ubereinstimmung ihrer lang-
fristigen psychologischen Anpassung und gesundheits-
bezogenen Lebensqualitat vor. Somit haben Latal et al.
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(2009) einen systematischen Riickblick {iber den lang-
fristigen Verlauf dieser Patientengruppe untersucht.

Anhand randomisierter Kontrollgruppen, Fall-Kon-
troll-Studien und Kohortstudien zwischen 1990 und
2008 wurden Selbst- und Fremdbeurteilung beztiglich
der Lebensqualitédt von Patientinnen zwischen 2 und 17
Jahren evaluiert, Follow-ups von zumindest zwei Jahren
nach den Herzoperationen waren einbezogen. Ein signi-
fikanter Teil von Patientlnnen mit angeborenem Vitium
mit Operationen am offenen Herzen zeigte eine schlechte
psychologische Anpassung und beeintrachtigte Lebens-
qualitdt. Schon Latal et al. (2009) postulierten, zukiinf-
tige Forschung miisse auf Selbstbeurteilung, Lebens-
qualitdt und Langzeit-Untersuchungen von Kindern
bis ins Jugend- und Erwachsenenalter fokussiert sein.
Dulfer et al. (2016) zeigten, dass ein schlechter medizi-
nischer Verlauf nicht nur ein Pradiktor fiir eine schlechte
Einschatzung der korperlichen Parameter seitens der
Selbst- und Fremdeinschétzung der Lebensqualitét ist,
sondern auch fiir schlechte psychosoziale gesundheits-
bezogene Lebensqualitat und kognitive Entwicklung.

Hier liegen nun differenzierte Ergebnisse von Kin-
dern und Jugendlichen mit Hypoplastischem Linksherz-
Syndrom beziiglich Lebensqualitdt und kognitiver Ent-
wicklung vor. Die Ergebnisse der Studie zeigen, dass
die durchschnittliche kognitive Entwicklung von HLHS-
Patientlnnen im Schulalter (6-16 Jahre) bei 25,5% un-
serer Stichprobe ,weit unterdurchschnittlich” und 27,9 %
Junterdurchschnittlich” ausfiel. Dennoch erreichten
beinahe 50 % unserer HLHS-PatientInnen durchschnitt-
liche oder tberdurchschnittliche Leistungen, 2 von 43
erzielten sogar weit iberdurchschnittliche Ergebnisse.
Das deutet darauf hin, dass HLHS-PatientInnen ein ver-
gleichbares kognitives Entwicklungspotenzial zur Norm-
stichprobe haben.

Es wurde gezeigt, dass wdhrend die Er-
gebnisse im Sprachverstdndnis, im Wahr-
nehmungsgebundenen Logischen Den-
ken, in der Verarbeitungsgeschwindigkeit
und im Gesamt-IQ-Index unterhalb des
Durchschnitts der Normstichprobe la-
gen, die Ergebnisse im Arbeitsgeddcht-
nis besser, durchschnittlich, austielen.

Auf Grundlage dieser Ergebnisse kann angenommen
werden, dass die HLHS-Patientlnnen in unserer Studie
die Fahigkeiten fiirs Arbeitsgedachtnis (Aufmerksam-
keit und Konzentration, Kurzzeitgedachtnis) durch ent-
sprechende Forderung seitens der Eltern verbessern,
sodass hier kein Unterschied zu Gleichaltrigen aus der
Normstichprobe besteht. Dies kann sehr bedeutsam fiir
die postoperative Behandlung, Rehabilitation und erzie-
herische Elternberatung sein. Diese Ergebnisse unter-
streichen die Schlussfolgerung von Mahles et al. (2000):
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,Obwohl sich die Mehrheit der Schulkinder mit HLHS
innerhalb des durchschnittlichen 1Q-Werts befand, fiel
der Mittelwert niedriger aus als bei der Gesamtbevdlke-
rung”, jedoch in differenzierter Weise:

Pranatale Diagnosen ermdglichen genauere Vorbe-
reitungen in der Schwangerschaft und eine geplante
Geburt, um Azidosis und hdmodynamische Instabi-
litat zu vermeiden. Es wurden daher bessere Uberle-
benschancen und bessere chirurgische Ergebnisse
erwartet, genauso wie positive Auswirkungen auf
die neurophysiologische Entwicklung. Beinahe die
Halfte der Patientlnnen unserer Studie wurde prana-
tal diagnostiziert. Obwohl diese bei allen [Q-Parame-
tern bessere Ergebnisse erzielten, gab es keine signi-
fikanten Unterschiede.

Die Zeit um die Norwood-Operation ist eine sehr
kritische Phase fir HLHS-Patientinnen. Aus chirur-
gischer Sicht hat sich der implantierte Sano-Shunt
als besser herausgestellt als der Blalock-Taussig-
Shunt. Die Sano-Shunt-Gruppe erzielte signifikant
bessere Ergebnisse im Sprachverstiandnis und im
Wahrnehmungsgebundenen Logischen Denken.
Uber den gesamten Studienzeitraum fanden drei
verschiedene Perfusionstechniken Anwendung. Auf-
grund der kleinen Stichprobenzahl wurden keine si-
gnifikanten Unterschiede herausgefunden, jedoch
Tendenzen, dass sich antegrade Perfusion und dop-
pelte arterielle Kanilierung besser auf die kognitive
Entwicklung als tiefe Hypothermie auswirken. Das
chirurgische Konzept, dass langsamer Flow im Ge-
hirn besser ist als keiner, wurde unterstiitzt.
Angesichts der zahlreichen Verbesserungen, beson-
ders bei chirurgischen Techniken und Fahigkeiten,
intensivmedizinischen Behandlungen und ganzheit-
lichen Betreuungen der Patientinnen und deren Fa-
milien seit 1997 wurde auch eine Verbesserung der
kognitiven Ergebnisse in der zweiten Halfte der Stu-
dienphase erwartet. Obwohl eine Verbesserung nach
2004 beim Gesamt-1Q-Index, Sprachverstandnis und
Wahrnehmungsgebundenen Logischen Denken von
unterdurchschnittlichen zu durchschnittlichen Leis-
tungen erzielt wurde, wurden keine signifikanten Un-
terschiede festgestellt.

Der IQ-Index im Sprachverstdndnis war — im Gegen-
satz zur Normalstichprobe — bei Buben mit HLHS si-
gnifikant besser, beim Wahrnehmungsgebundenen
Logischen Denken, Arbeitsgeddchtnis und Gesamt-
ergebnis zeigten die M&dchen bessere Ergebnisse
(allerdings auPerhalb des Signifikanzbereichs). Diese
Ergebnisse verlaufen gegensétzlich zu anderen For-
schungsergebnissen, wofiir es keine Erkldarung gibt
(Halpern, 2013).

Immer, wenn Eltern die Lehrerlnnen-Schiilerlnnen-
Beziehung als ausgezeichnet beschrieben, erreich-
ten die HLHS-Kinder signifikant bessere Ergebnisse
im kognitiven Bereich, insbesondere im Sprachver-
standnis, ebenso wenn Eltern eine héhere Schulbil-
dung aufwiesen. Dies zeigt auch, dass HLHS-Kinder



wie gesunde Kinder beschult und padagogisch unter-
stitzt werden kénnen. Das gelingt einerseits durch
das offentliche Schulsystem, andererseits durch bes-
sere Bildung seitens der Eltern. Drei von den HLHS-
Kindern zeigten tiberdurchschnittliche Leistungen,
zwei von ihnen wurden prédnatal diagnostiziert, alle
hatten eine antegrade cerebrale Perfusion und Sano-
Shunt und alle Eltern hatten hohere Schulbildung.
Das zeigt, dass nicht ein einzelner Faktor, sondern
eine Kombination von relevanten Faktoren hdchst-
wahrscheinlich fiir eine giinstige Neuroentwicklung
verantwortlich ist.

Die Ergebnisse zeigten, dass das Spektrum sowohl
von Selbst- als auch von Fremdeinschatzung der
Lebensqualitdt durch die Eltern sehr breit ausfallt.
Einige Kinder haben sehr hohe Werte, andere sehr
niedrige. Die Notwendigkeit, den Patientlnnen mit
Hypoplastischem Linksherz-Syndrom Unterstiitzung
und Forderung bereitzustellen, darf als Implikation
der psychologischen und padagogischen Ergebnisse
dieser Studie angesehen werden.

Genauer betrachtet, schatzen sich HLHS-Patientinnen
mit hohen Werten im kérperlichen Bereich auch im psy-
chosozialen Bereich hoch ein. Die Einsch&dtzungen von
Eltern und PatientInnen fallen gleich aus. Gelang es, die
korperlichen Parameter zu stabilisieren, erwiesen sich
auch die psychosozialen Bereiche als stabil.

Die Ubereinstimmung der Ergebnisse der Selbst- und
Fremdeinschatzung beziiglich gesundheitsbezogener
Lebensqualitat fiel sehr hoch aus. Es gab keine signi-
fikanten Unterschiede. Wenn HLHS-Patientlnnen eine
hohe Lebensqualitat erreichten, waren sie auch in der
Lage, mit den Herausforderungen rund um die medizi-
nischen und chirurgischen Behandlungen umzugehen.
Dies spiegelt sich in den hohen Werten der psychosozi-
alen Parameter.

Die Ergebnisse zeigen auch, dass die
HLHS-Patientinnen viele verschiedene
Schultypen im &sterreichischen Schul-
system besuchen und dass beziiglich
Lebensqualitdt hier kein signifikanter
Unterschied vorliegt.

Es muss allerdings erwdhnt werden, dass Kinder in ho-
heren Schulen hdhere Werte (x=97,5) zeigten als jene
mit sonderpddagogischem Forderbedarf (x = 48,68).

Der Vergleich von Lebensqualitat der Kinder und Ju-
gendlichen mit HLHS aus unserer Stichprobe mit den
Kindern aus den Studien von Mellion et al. (2014) und
Felder-Puig et al. (2008) zeigte, dass gesunde Kinder in
allen Lebensqualitdtsparametern (korperlich, sozial,
emotional, schulisch, psychosozial und gesamt) bessere
Ergebnisse zeigten, ebenso die Kinder mit einfachen
Herzfehlern (CHD Mild). Jugendliche HLHS-PatientInnen
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(13-16,9 Jahre) zeigten jedoch keinen Unterschied mehr
zu gesunden Jugendlichen mit Ausnahme im sozialen
Bereich. Dieses Ergebnis lasst die Annahme zu, dass die
HLHS-Jugendlichen mit ihrem angeborenen Herzfehler
leben lernen, kérperlich und emotional lebensqualitativ
nahezu gleiche Einschitzungen wie gesunde Jugendli-
che vornehmen. Die Eltern der Jugendlichen schatzten
dies nicht so ein. Loslassen im Erziehungsprozedere
und Elternarbeit stellen ein wesentliches Arbeitsfeld im
klinisch-psychologischen Setting mit Familien von Pa-
tientiInnen mit angeborenem Herzfehler dar. Dies zeigt
sich auch in diesem Detailergebnis.

Es wird gezeigt, dass HLHS-Patientinnen im Alter
von 6-16 Jahren im kognitiven und psychosozialen
Bereich gut geférdert werden konnen (HLHS-Patien-
tinnen, bei denen seitens der Eltern die Lehrerlnnen-
Schiilerinnen-Beziehung als gut eingeschatzt wurde,
zeigten hohere Werte im kognitiven Leistungsbe-
reich, ebenso bei hoher Einschatzung im gelungenen
sozialen Umgang mit Gleichaltrigen), auch wenn sie
im Vergleich zu gesunden Kindern durchschnittlich
schlechtere Werte sowohl im intellektuellen als auch
im lebensqualitativen Bereich und Unterschiede in
der Auspragung der korperlichen und psychosozialen
Parameter zeigten.

Die vorliegenden Ergebnisse zeigten,
dass Kinder mit HLHS erfolgreiche
Schulkarrieren umsetzen kénnen und
anhand entsprechender Férderung und
individueller resilienter Persénlichkeits-
entwicklung gutes kognitives Entwick-
lungspotenzial ausschépten kénnen.

Drei Patientlnnen von unserer Stichprobe erreichten
iberdurchschnittliche Ergebnisse: zwei erhielten eine
prénatale Diagnose, alle eine antegrade cerebrale Per-
fusion, alle Sano-Shunt, die Eltern hatten gute Bildung
und waren sehr férdernd im Erziehungsverhalten. Dies
legt nahe, dass nicht ein einzelner Faktor, sondern eine
Kombination von mehreren Einfliissen fiir eine giinstige
neurologische Entwicklung verantwortlich ist.

Die Ergebnisse zeigen, dass sowohl PatientIinnen mit
dem schweren Vitium Hypoplastisches Linksherz-
Syndrom und deren Eltern als auch deren Mitschii-
lerlnnen und Lehrerinnen von der Zusammenarbeit
zwischen Kinderklinik und Schule sehr profitieren.
Einerseits fiihlt sich das Herzkind von seiner Umwelt
besser verstanden (die anderen verstehen meine
Sprache!), andererseits fallt es Personen aus der
Schule leichter, die Traumata besser zu verstehen,
die ein Herzkind erfahren hat (Oberhuber et al., 2017,
2019, 2020).
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5. Limitation

Hauptsachliche Einschrankung dieser Studie war die
kleine Stichprobengrofe von nur 43 getesteten Patien-
tinnen. Einige Parameter wiirden signifikanter heraus-
gearbeitet werden kdnnen, wiirde eine grofere Patien-
tenstichprobe zur Verfigung stehen, die nur iiber eine
Multi-Center-Studie vorhanden sein konnte. Andererseits
gilt die Tatsache, dass alle in der Studie involvierten Pa-
tientlnnen von einem einzigen Chirurgenteam behandelt
wurden, als grope Starke und Meisterleistung weltweit.

5.1. Conclusio

Auch wenn radiologische Befunde schlechte Prognosen
geben, so zeigten die vorliegenden Ergebnisse, dass
Kinder mit HLHS erfolgreiche Schulkarrieren umsetzen
kdnnen und anhand entsprechender Férderung und in-
dividueller resilienter Persdnlichkeitsentwicklung gutes
kognitives Entwicklungspotenzial ausschopfen kdnnen.
Auffallend ist, dass sich jugendliche HLHS-PatientInnen
in allen Lebensqualitdtsparametern gleich wie die ge-
sunden Jugendlichen nach den Studien von Mellion et al.
(2014) und Felder-Puig et al. (2008) einschétzen. Es ist
bekannt, dass Patientinnen mit schweren Erkrankungen
hohe Lebensqualitédt, erhéhte Resilienz und gute Co-
pingstrategien entwickeln kdnnen. Es ist neu, dass ado-
leszente Patientlnnen mit HLHS die gleichen Lebens-
qualitatsergebnisse wie gesunde Jugendliche erreichen.
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