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1. Einleitung  
Ein angeborener Herzfehler tritt in Deutschland bei etwa einem von hundert 

Lebendgeborenen auf (Lindinger et al., 2011). Das funktionell univentrikuläre Herz ist 

ein angeborener Herzfehler, welcher durch die Unterentwicklung einer der beiden 

Herzkammern gekennzeichnet ist. Das Hypoplastische Rechtsherzsyndrom (HRHS) 

zählt zu den univentrikulären Herzfehlern (UVH) und hat eine Prävalenz ca. 1,5/10.000 

Lebendgeburten (Schwedler et al., 2011). Kinder mit HRHS können aufgrund ihrer 

Anatomie nur palliativ operiert werden. Das operative Verfahren der Wahl bei Diagnose 

eines UVH ist die Herstellung einer von Francis Fontan und Eugene Baudet 1971 

publizierten Zirkulation (Fontan und Baudet, 1971). Diese heutzutage modifizierte 

mehrschrittige Technik leitet das Blut aus den systemvenösen Gefäßen unter Umgehung 

des rechten Ventrikels direkt in den Pulmonalkreislauf wobei der intakte linke Ventrikel 

weiterhin den Körperkreislauf versorgt.  

Aufgrund verbesserter chirurgischer Techniken und medikamentöser Therapien (Mahle 

et al., 2000a) erreichen heutzutage etwa 95% der Kinder mit einem angeborenen 

Herzfehler  das Erwachsenenalter (Meinertz et al., 2016; Neill und Clark, 1995). Der 

derzeitige Forschungsschwerpunkt liegt nunmehr auf der assoziierten Morbidität, die 

mit einer Fontan-Palliation einhergeht. Diese Arbeit beschäftigt sich mit dem 

neurokognitiven Entwicklungsstand, der Verhaltensauffälligkeiten sowie der 

Lebensqualität von Kindern und Jugendlichen mit HRHS. 

Frühere Untersuchungen bei Kindern mit UVH ergaben bereits Hinweise auf eine 

Störung von Neurokognition und Motorik (Bellinger et al., 2015; Mäenpää et al., 2016; 

Puosi et al., 2011; Sarajuuri et al., 2007; Sarajuuri et al., 2009; Sarajuuri et al., 2012; 

Sarrechia et al., 2016; Vahsen et al., 2018), des Sozialverhaltens (Calderon et al., 2016; 

McCrindle et al., 2006; Sarrechia et al., 2016; Vahsen et al., 2018) sowie eine 

verminderte Lebensqualität (Mellander et al., 2007, McCrindle et al., 2006; Uzark et al., 

2016). Innerhalb der Gruppe der UVH haben insbesondere Kinder mit einem 

Hypoplastischem Linksherzsyndrom (HLHS) ein weitaus höheres Risiko einer 

verzögerten neurokognitiven Entwicklung (Goldberg et al., 2000; Mahle et al., 2000b; 

Puosi et al., 2011; Sarajuuri et al., 2010), während Kinder mit ätiologisch anderweitigen 

UVH dieses Risko geringer haben sollen (Forbess et al., 2001; Goldberg et al., 2000; 

Sarrechia et al., 2016; Wernovsky et al., 2000) und die Lebensqualität besser sein soll 

(Ekman-Joelsson et al., 2004; Lambert et al., 2009; Vahsen et al., 2018). 
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Die potentiellen Ursachen für neurokognitive Entwicklungsstörungen von Kindern mit 

UVH sind multifaktoriell und umfassen verschiedene patientenspezifische und 

verfahrensspezifische Risikofaktoren (Bellinger et al., 2015; Forbess et al., 2002b; 

Gaynor et al., 2003, Gaynor et al., 2007; Limperopoulos et al., 2000; Goldberg et al., 

2011; Limperopoulos et al., 2000; Mahle et al., 2001; Marino et al., 2012; Newburger et 

al., 2003; Sakamoto et al., 2004).  

Zwar haben sich bereits die oben genannten und einige weitere Studien mit dem 

Entwicklungsstand von Kindern mit einem UVH und den möglichen Risikofaktoren 

einer Entwicklungsstörung beschäftigt (Sarajuuri et al., 2012, Goldberg et al., 2000), 

doch eine Differenzierung zwischen dem HLHS und dem HRHS und eine Erhebung des 

neurokognitiven Entwicklungsstandes von Kindern mit einem HRHS ist zum jetzigen 

Zeitpunkt in der Literatur noch nicht ausreichend erfolgt.  

Dies ist aber wichtig, da gezeigt werden konnte, dass unterschiedliche angeborene 

Herzfehler zu verschiedenartigen Veränderungen bereits in der fetalen Zirkulation 

führen. Solche Veränderungen können mittels fetaler Dopplersonografie erfasst werden. 

Abhängig vom Herzfehler variiert der Sauerstoffgehalt im Blut, welches an das Gehirn 

abgegeben wird. Neben dieser relativen Hypoxämie, die bei allen Formen des 

univentrikulären Herzens ähnlich ist, liegt beim HLHS eine zusätzliche Gefährdung vor, 

da hier die zerebrale Durchblutung durch den hypoplastischen Aortenbogen begrenzt 

wird (Donofrio et al., 2010). Beim HRHS besteht somit zwar das Risiko einer relativen 

Hypoxämie, aber ein deutlich geringeres Risiko für eine zerebrale Minderperfusion. Das 

Risiko für eine zerebrale Minderperfusion ist auch postnatal als deutlich geringer 

anzusehen, sodass postuliert werden kann, dass Patienten mit HRHS weniger 

neurokognitive Probleme entwickeln als Patienten mit HLHS. Weiterhin liegt der 

Untersuchungszeitpunkt der meisten Studien im frühen Kindesalter, was die Validität 

der Untersuchungsergebnisse einschränkt, da leichtere Defizite oft erst im Schul- und 

Jugendalter erkannt werden (Goldberg et al., 2000). 

Die aktuelle Studie untersucht umfassend die neurokognitive Entwicklung mittels 

standardisierter psychometrischer Testverfahren bei einem Patientenkollektiv mit 

HRHS im Kindes- und Jugendalter (7-16 Jahre), um auch milde, potentiell erst spät 

erkennbare Defizite zu erfassen. Die Lebensqualität als Maß für subjektive Gesundheit 

und Erfolg der durchgeführten Nachsorge wird mittels validierter Fragebögen erhoben. 

Ein weiteres Ziel ist es retrospektiv potentielle Risikofaktoren für eine Störung der 

neurokognitiven Entwicklung zu erkennen.  
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Es wurden lediglich Patienten mit der Diagnose eines HRHS eingeschlossen, bei 

welchem ätiologisch eine Pulmonal- oder Trikuspidalatresie zugrunde lag. Das 

Kollektiv (n=18) besteht aus Kindern, welche im Zeitraum 2000-2009 im 

Kinderherzzentrum des Universitätsklinikums Gießen aufgrund des HRHS eine Fontan-

Palliation erhielten. Die Ergebnisse der untersuchten Kinder wurden mit einer 

Kontrollgruppe (n=16) verglichen, welche nach Alter, Geschlecht und 

soziökonomischem Status gematcht wurde. 

Ziel dieser Studie ist es, den Leistungsstand von Kindern und Jugendlichen nach 

erfolgreicher Fontan-Palliation bei angeborenem HRHS bezüglich Kognition, 

Aufmerksamkeit, gesundheitsbezogener Lebensqualität und Verhaltensauffälligkeiten 

zu untersuchen sowie retrospektiv Risikofaktoren zu eruieren. Aufgrund der Tatsache, 

dass bei Diagnose, Untersuchungszeitpunkt und Risikofaktoreneinfluss eine 

unzureichende bzw. uneinheitliche Studienlage besteht, können die Ergebnisse helfen, 

ein Risikoprofil zu erarbeiten und eventuell mögliche Frühförderprogramme zu 

erstellen oder eine Therapieoptimierung für Patienten von heute auch für zukünftige 

Patienten zu erreichen.  

 

2. Theoretischer Hintergrund 
 

2.1. Einführung in das Krankheitsbild 
 

2.1.1. Anatomie und Physiologie des Herzens 

Das Herz besteht aus linker und rechter Hälfte mit je einem Atrium und einem 

Ventrikel. Atrium und Ventrikel werden durch die Atrioventrikularklappen (links 

Mitralklappe, rechts Trikuspidalklappe) getrennt. Zwischen Kammer und Auswurfbahn 

befinden sich die Semilunarklappen (links Aortenklappe, rechts Pulmonalklappe). 

Das sauerstoffarme venöse Blut aus dem Körperkreislauf fließt über die Vv. cavae und 

das rechte Atrium in den rechten Ventrikel und wird von dort der Lungenstrombahn 

zugeführt. Anschließend wird das Blut in der Lunge oxygeniert und fließt über das linke 

Atrium sowie den linken Ventrikel in die Aorta zur arteriellen Versorgung des 

Körperkreislaufs (Hick und Hick, 2009). 
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2.1.2. Univentrikuläre Herzfehler (UVH) 

Als UVH wird eine Gruppe von kongenitalen Herzvitien bezeichnet, bei welcher eine 

der zwei Herzkammern nur rudimentär entwickelt ist oder in seltenen Fällen fehlt. Der 

Anteil der Kinder mit UVH an Kindern mit angeborenem Herzfehler wird mit ca. 3% 

beziffert (Schwedler et al., 2011). 

Differenzieren kann man die UVH anhand der morphologischen Kriterien des 

hypoplastischen Ventrikels sowie begleitender Anomalien, beispielsweise des 

systemvenösen und pulmonalvenösen Rückflusses sowie stenotischen oder 

insuffizienten Atrioventrikularklappen (Hager et al., 2011). 

Dieser dominante Ventrikel („single ventricle“) muss sowohl den Pulmonalkreislauf als 

auch den Systemkreislauf versorgen. Dies ist allerdings nur möglich, wenn eine 

Querverbindung („Shunt“) zwischen diesen beiden Kreisläufen existiert. Dieser Shunt 

versorgt also bei Vorliegen eines dominanten linken Ventrikels den Lungenkreislauf 

und dominantem rechten Ventrikel den Systemkreislauf. Die Kreisläufe sind somit also 

parallel und nicht seriell geschaltet. Beispiele für diese Querverbindungen sind 

• der Ductus arteriosus, ein fetales Gefäß zwischen Aorta und Pulmonalarterie, 

welches sich physiologischerweise nach Geburt spontan verschließt,  

• das Foramen ovale, eine fetale Öffnung des atrialen Septums, welches sich 

ebenfalls physiologischerweise spontan nach Geburt verschließt, 

• ein Kammerseptumdefekt (Ventrikelseptumdefekt, VSD), bei welchem die 

Scheidewand zwischen linker und rechter Kammer nicht vollständig 

verschlossen ist (Apitz und Apitz, 2002).  

Diese Shunts sind für Kinder mit UVH lebensnotwendig, da je nach Herzfehler Lunge 

oder Körper nicht mehr perfundiert werden. Aus den Shunts resultiert außerdem eine 

Hypoxämie und eine Zyanose des Kindes, da hierbei eine Durchmischung des venösen 

und artierellen Blutes im Körperkreislauf stattfindet. 

Für die klinische Symptomatik ist insbesondere das Verhältnis aus Lungen- und 

Systemdurchblutung bestimmend, da die oben genannten Shunts zu einer Hypoxämie 

des systemarteriellen Blutes führen und damit eine Zyanose hervorrufen. Da sich der 

Ductus arteriosus physiologischerweise spontan verschließt, führt dies bei 

ductusabhängiger Lungendurchblutung zu einer schweren Hypoxa ̈mie, Azidose und 

Zyanose und analog bei ductusabhängiger Durchblutung des Systemkreislaufs zu einem 

kardiogenen Schock (Hager et al., 2011). 
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2.1.3. Hypoplastisches Rechtsherzsyndrom (HRHS) 

Das HRHS ist durch eine Unterentwicklung von Trikuspidalklappe und/oder 

Pulmonalklappe und atrialem Rechts-Links-Shunt charakterisiert (Van der Hauwaert et 

al., 1971). Zugrundeliegende Fehlbildungen können einen Trikuspidalatresie oder eine 

Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum sein. Auch ein VSD, ein 

atrioventrikulärer Septumdefekt oder andere komplexe kongenitale Herzfehler mit 

einem HRHS assoziiert (Sadeghpour, 2013). 

Eine Klassifikation von Marino et al. (1998) fasst folgende anatomischen Variationen 

des UVH mit dominantem linken Ventrikel zusammen:  

• Trikuspidalatresie  

• Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum  

• Dysbalancierter atrioventrikula ̈rer Septumdefekt  

• Linker Ventrikel mit zwei Einflusstrakten.  

Diese Krankheitsbilder werden in den folgenden Abschnitten erläutert. 
 

2.1.3.1. Trikuspidalatresie 

Eine Trikuspidalatresie ist durch eine meist muskuläre Okklusion der Trikuspidalklappe 

und einer fehlenden Kommunikation zwischen rechtem Ventrikel und rechtem Atrium 

gekennzeichnet (Lok et al., 2006). 

Die Inzidenz beträgt circa einen Fall auf 15000 Lebendgeburten, während die Prävalenz 

in klinischen Studien auf einen Anteil von 0,3% bis 3,7% an den kongenitalen 

Herzerkrankungen beziffert wird (Rao, 1992). 

Die anatomischen Varianten der Trikuspidalatresie sind vielfältig. Es lassen sich jedoch 

für alle Formen folgende Charakteristika finden (Vlad, 1978):  

• Hypoplastischer rechter Ventrikel 

• Interatriale Kommunikation 

• Vergrößerte Mitralklappe 

• Fehlende Kommunikation zwischen rechtem Ventrikel und rechten Atrium 

• Kommunikation von linkem Ventrikel und rechtem Ventrikel mittels VSD. 

Pathophysiologisch kommunizieren rechtes Atrium und rechter Ventrikel bei der 

Trikuspidalatresie nicht (s. Abbildung 1). Der systemvenöse und der koronarvenöse 

Rückfluss erfolgen daher über ein persisitierendes Foramen ovale oder einen ASD in 

das linke Atrium. Dort findet eine Durchmischung von systemvenösem und 
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pulmonalvenösem Blut statt. Anschließend fließt das Blut in den linken Ventrikel (Lok 

et al., 2006) und teils in den Körperkreislauf sowie über den Ductus arteriosus zurück in 

den Truncus pulmonalis. Bei einem VSD und einer nicht atretischen Pulmonalklappe 

fließt das Blut teilweise aus dem linken in den rechten Ventrikel und ebenfalls 

anschließend in den Pulmonalkreislauf (Vogt, 2002). 

Die Trikuspidalatresie lässt sich in 4 Typen einordnen (Edwards und Burchell, 1949), 

welche das Verhältnis von Ventrikel, den abgehenden Arterien und den pulmonalen 

Blutfluss beschreiben (s. Abbildung 1). Hierbei können eine normale Stellung  der  

großen Arterien (Typ I) sowie eine Dextro-Transposition der großen Arterien (Typ II) 
vorliegen. 

 
Abbildung 1.  

Einteilung der Trikuspidalatresie nach Edwards und Burchell. Die Quellen der 
Abbildungen sind im Abbildungsverzeichnis aufgeführt. 

 

2.1.3.2. Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum 

Die Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum ist gekennzeichnet durch eine 

Undurchlässigkeit des Ausflusstraktes des rechten Ventrikels bei muskulärer oder 

membranöser Atresie der Pulmonalklappe (Nykanen, 2012). 

Sie hat eine Inzidenz von ca. 3 aus 10.000 Lebendgeburten und somit einen Anteil von 

ungefähr 3% an den kongenitalen Herzvitien (Bichell, 2006). 

Der rechte Ventrikel, dessen Größe mit dem Durchmesser der Trikuspidalklappe 

assoziiert ist, ist in 90% der Fälle hypertroph und verkleinert und in über 50% der Fälle 



 7 

hypoplastisch. Die Koronarzirkulation wird häufig von ventrikulokoronaren Fisteln 

aufrechterhalten (Bichell, 2006). 

Der systemvenöse Rückfluss aus den Vv. cavae erfolgt über das meist dilatierte rechte 

Atrium. Nachfolgend fließt das Blut über ein persistierendes Foramen ovale oder einen 

ASD in das linke Atrium, wo es sich mit dem venösen Blut aus dem Pulmonalkreislauf 

vermischt und anschließend in den Systemkreislauf ausgeworfen wird (s. Abbildung 2). 

Der pulmonale Blutfluss ist abhängig von dem offenen Ductus arteriosus (Nykanen, 

2012). 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Abbildung 2.  

Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum (ASD = atrialer Septumdefekt, PDA = 
persistierender Ductus arteriosus Botalli, MPA = Pulmonalarterienstamm, RV = rechter 

Ventrikel). 
 

2.1.3.3. Imbalancierter atrioventrikulärer Septumdefekt 

Als atrioventrikulärer Septumdefekt wird ein embryologisch bedingter großer Defekt 

des Vorhofseptums über die atrioventrikuläre Klappenebene hindurch bis in die 

Ventrikelebene bezeichnet mit konsekutiver Ausbildung einer lediglich einer 

gemeinsamen AV-Klappe (s. Abbildung 3). Bei einer Imbalance zugunsten des linken 

Ventrikels ist der rechte Ventrikel nicht herzspitzenbildend und folglich ist das Lumen 

nicht ausreichend um die pulmonale Zirkulation aufrecht zu erhalten (Friedewald, 

2016). 
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Abbildung 3. 
Dysbalancierter atrioventrikulärer Septumdefekt mit rechtsventrikulärer Hypoplasie. 
 
2.1.3.4. Linker Ventrikel mit zwei Einflusstrakten  

Bei einem linken Ventrikel mit zwei Einflusstrakten (engl. Double Inlet Left Ventricle) 

münden beide Atrioventrikularklappen gemeinsam in den dominanten linken Ventrikel 

(s. Abbildung 4). Der rechte Ventrikel ist hierbei hypoplastisch und ist meist anterior-

superior vom dominanten linken Ventrikel gelegen (Earing et al., 2012). In fast allen 

Fällen findet sich ein VSD zwischen linkem und rechtem Ventrikel (Vyas et al., 2008). 

Pathophysiologisch fließt das venöse Blut aus dem Körperkreislauf und aus dem 

Pulmonalkreislauf über das rechte bzw. linke Atrium in den funktionell singulären 

linken Ventrikel, in welchem es sich vermischt. Der weitere Ausflussweg ist sehr 

variabel. Aorta und Truncus pulmonalis können normal sein oder eine transponierte 

Konfiguration aufweisen und einzeln oder beide aus dem linken oder rechten Ventrikel 

abgehen (Schmid und Asfour, 2009). Der rudimentäre rechte Ventrikel ist hierbei am 

häufigsten der Ausflusstrakt für den Systemkreislauf (Vyas et al., 2008). 

 

 

 

 

 

 
 
 

     Abbildung 4. 
Linker Ventrikel mit zwei Einflusstrakten (RA = rechtes Atrium, LA = linkes Atrium, 

LV = linker Ventrikel). 
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2.2. Chirurgische Versorgung von univentrikulären Herzfehlern  

 

2.2.1. Historische Entwicklung 

Die operative Versorgung der funktionell univentrikulären Herzen hat ihre Ursprünge in 

dem von Blalock und Taussig 1945 propagiertem Shunt, bei welchem die A. subclavia 

direkt mit der A. pulmonalis anastomosiert wird (Blalock und Taussig, 1945). 
Im Jahr 1958 stellte Glenn bei einem sieben Jahre alten Jungen mit UVH und 

Pulmonalatresie eine partielle cavopulmonale Konnektion mit Anastomosierung von V. 

cava superior und A. pulmonalis dextra vor (Glenn, 1958). Hierdurch konnte zwar eine 

Besserung, aber keine vollständige Beseitigung der Zyanose des Kindes erreicht 

werden, da System- und Pulmonalkreislauf nicht komplett getrennt waren.  

Im Jahr 1971 publizierten Francis Fontan und Eugene Baudet eine operative Therapie 

bei einem 13-jährigen Jungen mit Trikuspidalatresie, bei welcher der Ansatz eine 

Trennung des Systemkreislaufs vom Lungenkreislauf war (Fontan und Baudet, 1971, s. 

Abbildung 5). Voraussetzung für diese Operation waren ein niedriger pulmonaler 

Widerstand sowie ausreichend große Pulmonalarterien. Im ursprünglichen Fontan-

Kreislauf wurde das systemvenöse Blut der V. cava superior über eine kavopulmonale 

Anastomose nach Glenn der rechten Pulmonalarterie zugeführt, während der Rückfluss 

des systemvenösen Blutes der unteren Körperhälfte über eine Anastomose des rechten 

Herzohres mit der linken Pulmonalarterie der Lunge zugeführt wurde (Glenn, 1958). 

Als Verbindung wurde hierbei eine humane Herzklappe („Allograft“) verwendet. In 

einem weiteren Schritt wurde ein weiteres Allograft am Übergang vom rechten Atrium 

zur V. cava inferior eingenäht.  

 
 
 
 
 
 

 
 
 
 

Abbildung 5. 
Ursprüngliche Fontan-Operation. 
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Die ursprüngliche Fontan-Operation wurde von Björk und Kollegen modifiziert (Björk 

et al., 1979) und Ende der 1980er Jahre in die heutige Technik, die sogenannte totale 

cavopulmonale Konnektion (TCPC) umgewandelt (s. Kapitel 2.2.3.). Diese hat sich 

gegenüber den älteren Verfahren als überlegen herausgestellt (De Leval et al., 1988), 

doch hat sich an der initialen Idee der Kreislauftrennung bis heute nichts geändert.  

 

2.2.2. Operatives Management von Patienten mit HRHS 

Aufgrund des erhöhten pulmonalvaskulären Widerstands bei Geburt und der kleinen 

Gefäße ist es nicht möglich, direkt nach Geburt eine Fontan-Zirkulation herzustellen. 

Ein weiterer Vorteil für ein mehrstufiges Vorgehen liegt in der Gewöhnung an die 

veränderte Hämodynamik der Fontan-Zirkulation. Daher muss bei einer 

univentrikulären Situation mit hypoplastischem rechten Ventrikel zunächst die 

pulmonale Perfusion und ein ungehinderter Blutfluss zum Ventrikel durch den ASD 

sichergestellt werden (Gewillig und Boshoff, 2015). Die pulmonale Perfusion kann 

hierbei medikamentös durch Prostaglandine erreicht werden (Schmid und Asfour, 2009) 

oder interventionell durch ein Stenting des Ductus arteriosus erfolgen. Liegt ein 

exzessiver pulmonaler Blutfluss vor, ist eine Bändelung („Banding“) der 

Pulmonalarterien indiziert, um einer Volumenüberladung des Systemventrikels und 

einer pulmonalvaskulären Widerstandserhöhung vorzubeugen. Der Blutfluss zum 

Herzen zurück erfolgt durch eine Atrioseptostomie oder Ballonatrioseptostomie, bei 

welcher der ASD interventionell aufgedehnt wird. (Akintürk et al., 2007; Schranz et al., 

2013). 

 

 

 

 

 

 
 

Abbildung 6. 
Pulmonalarterielles Banding (Ao = Aorta, MPA = Pulmonalarterienstamm). 

 

Alternativ wird in der Neonatalzeit ein modifizierter Blalock-Taussig-Shunt vom 

Truncus brachiocephalicus (historisch A. innominata) zur rechten Pulmonalarterie 
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angelegt, um eine ductusunabhängige Blutversorgung der Lunge zu gewährleisten 

(Khairy et al., 2007). Für den Fall, dass die Anlage eines modifizierten Blalock-

Taussig-Shunts anatomisch nicht möglich ist, kann ein zentraler aortopulmonaler Shunt 

von Aorta ascendens zum Pulmonalarterienstamm angelegt werden (s. Abbildung 7). 

Eine ergänzende Übersicht der operativen Methoden zur Aufrechterhaltung der 

pulmonalen Perfusion in der Neonatalperiode findet sich in Anhang I. 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Abbildung 7.  
Modifizierter Blalock-Taussig Shunt und zentraler aortopulmonaler Shunt (RIA = A. 

innominata, LPA = linke Pulmonalarterie, RPA = rechte Pulmonalarterie, MPA = 
Pulmonalarterienstamm, Ao = Aorta). 

 

Der nächste Schritt zur Kreislauftrennung ist eine bidirektionale cavopulmonale 

Anastomose. Dies ist eine modifizierte Glenn-Anastomose, welche sich zwar in der 

chirurgischen Vorgehensweise von ebendieser unterscheidet, jedoch physiologisch 

vergleichbar ist (Kouchoukos et al., 2003). Die Operation wird in einem Alter von etwa 

4-6 Monaten durchgeführt und besteht aus einer Abtrennung der V. cava superior vom 

rechten Atrium und einer anschließenden Anastomosierung mit der Pulmonalarterie. 

Gleichzeitig werden die pulmonalarteriellen Zuflüsse aus der vorhergehenden Operation 

sowie der Stamm der Pulmonalarterie durchtrennt und anschließend übernäht (Khairy et 

al., 2007) (s. Abbildung 8). Der venöse Zufluss aus V. cava superior erfolgt somit direkt 

in die Lungenstrombahn. Das mit Sauerstoff aufgesättigte Blut fließt anschließend 

weiter in den Systemventrikel und vermischt sich mit dem venösen Blut aus der V. cava 

inferior, welches aufgrund der Durchtrennung des Pulmonalarterienstamms im 

Ventrikel verbleibt. Dieses Mischblut wird nun vom Systemventrikel in den Kreislauf 

gepumpt. Diese Prozedur führt zu einer Verminderung der Volumenbelastung des 

Systemventrikels, aufgrund der unvollständigen Kreislauftrennung sind Kinder nach 

Anlage einer Glenn-Anastomose jedoch immer noch zyanotisch (Kouchoukos et al., 
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2003). Die vollständige Kreislauftrennung durch eine TCPC erfolgt dann in der 

Alterssspanne von 18 Monaten bis 4 Jahren (Khairy et al., 2007). 

 

 

 

 

 
 

Abbildung 8.  
Partielle kavopulmonale Anastomose nach Glenn mit gleichzeiter Durchtrennung und 

Übernähung des pulmonalarteriellen Zuflusses. 
 

2.2.3. Die modifizierte Fontan-Operation: Totale cavopulmonale Konnektion 

(TCPC)  

Bei der TCPC wird die V. cava inferior über einen intraatrialen Tunnel oder ein 

extrakardiales Conduit mit dem Lungenkreislauf konnektiert. Diese Shunts werden 

nachfolgend erläutert.  

De Leval und Kollegen gehörten Ende der 1980er Jahre zu den Erstbeschreibern der 

TCPC. Sie konnten zeigen, dass der Blutfluss in einem rohrförmigen intraatrialen 

Tunnel hydrodynamisch die effektivste Bypassmethode des rechten Herzens darstellt, 

da es hier zu einer deutlichen Verminderung von Strömungsturbulenzen kommt. In 

früheren Studien wurde angenommen, dass die Kontraktion des Atriums zum 

antegraden Fluss in die Lunge hilfreich ist. In dieser Studie jedoch wurde gezeigt, dass 

es durch die Anatomie des Atriums zu Turbulenzen, einem verminderten Fluss und 

dementsprechend auch einem Verlust an kinetischer Energie kam.  

Dieser laterale Tunnel ist eine halbschalenförmige Kunststoffprothese, die intrakardial 

durch das rechte Atrium verläuft und mit der Pulmonalarterie anastomosiert wird. Der 

Vorteil in diesem Kreislauf liegt in seinem Wachstumspotential. Deshalb kann diese 

Operation schon bei Kindern ab 12 Monaten erfolgen (De Leval et al., 1988). Nachteilig 

ist der Anteil an residuellem Atrialgewebe, welches unter erhöhtem Druck zu 

häufigerem Auftreten von Herzrhythmusstörungen führen kann (Gewillig und Boshoff, 

2015). Abbildung 9 zeigt eine TCPC mit intrakardialem Tunnel, welche während der 

Komplettierung der Fontan-Zirkulation oder interventionell im postoperativen Verlauf 

Noninvasive Imaging
The diagnosis and morphological subtype may be fully
characterized by a systematic and thorough echocardiograph-
ic appraisal, with particular attention to apical position, atrial
situs, AV relationship, and ventricular-arterial alignment. In
DILV, there are usually 2 separate patent AV valves, but
either may be imperforate, stenotic, or regurgitant.7,33 Either
valve may straddle the bulboventricular foramen.34 A com-
mon AV valve with a 5-leaflet configuration is commonly
found in univentricular hearts with atrial isomerism and is
best viewed from parasternal short axis and apical 4-chamber
views.2,7,33 In DILV, the rudimentary right ventricular cham-
ber may be readily identified and localized, often in the
parasternal short-axis view. In the most common subtype
(type III), the rudimentary right ventricle gives rise to the
aorta and well-formed left ventricle to the pulmonary artery.
Left ventricular morphology may be inferred when the aorta
emanates from an anterosuperior rudimentary chamber.7,33 A
univentricular heart with a well-formed right ventricle can
often be surmised to exist on the basis of typical right
ventricular morphological characteristics.

Comprehensive hemodynamic assessment should include
color-flow imaging and Doppler interrogation. An estimate of
AV valve stenosis or regurgitation severity should supple-
ment status of the AV connection (single, double, or com-
mon) and appraisal of straddling and overriding features.
Restriction of the bulboventricular foramen may likewise be
assessed by continuous wave Doppler imaging.

Of note, cardiac magnetic resonance imaging overcomes
many of the limitations of echocardiography and is of great
value in the demonstration of systemic and pulmonary venous
anomalies, aortic arch malformations, and proximal pulmo-
nary artery lesions.35 It may provide important insights in the
pre- and postoperative assessment of patients with univen-
tricular hearts.

Cardiac Catheterization
Cardiac catheterization may provide a detailed assessment of
anatomic and functional features.36,37 Objectives include
assessment of hemodynamics, systemic and pulmonary ve-
nous anatomy, AV and ventricular-arterial connections, ven-
tricular morphology and function, pulmonary vascular resis-
tance, aortic arch integrity, and systemic-pulmonary
collaterals. Patients with univentricular hearts characteristi-
cally have a complete mix of systemic and pulmonary venous
circulations at the ventricular level. If one assumes a pulmo-
nary venous oxygen saturation of 96% and normal systemic
blood flow, the arterial oxygen saturation reflects total
pulmonary blood flow. As a rule of thumb, values !85% and
!75% signify increased and decreased pulmonary blood
flow, respectively.36

The presence or absence of hemodynamic and anatomic
abnormalities such as poor ventricular function, aortic coarc-
tation, pulmonary artery distortion, increased pulmonary
vascular resistance, and abnormal collateral vessels are rele-
vant to therapeutic management plans.37 Proponents of rou-
tine preoperative cardiac catheterization assert that noninva-
sive imaging may fail to visualize pulmonary artery
distortion, that cardiac catheterization is the only valid

method to measure pulmonary vascular resistance, and that
abnormal aortopulmonary collateral vessels may be identified
and coil embolization performed if necessary.37 After initial
palliation, patients not suited for Fontan completion may
benefit from repeated catheterizations to reassess pulmonary
pressures and magnitude of created shunts, and address
complications such as shunt stenosis, pulmonary artery ste-
nosis, and pulmonary arteriovenous fistulae.

Surgical Management
General objectives of initial surgical palliation are to provide
unobstructed systemic outflow, unobstructed systemic and
pulmonary venous return, and controlled pulmonary blood
flow. In patients with severe pulmonary obstruction or
atresia, this is currently accomplished by an aortopulmonary
shunt, such as a modified Blalock-Taussig shunt (Figure 1),
or bidirectional cavopulmonary anastomosis (Glenn shunt). It
is worthwhile to note that adult patients today benefit from
surgical techniques performed decades ago, which include
end-to-side anastomosis of the subclavian artery to pulmo-
nary artery (Figure 1A) and termino-terminal cavopulmonary
anastomoses. Pulmonary circulations solely dependent on
aortopulmonary collaterals pose particular challenges and
may require unifocalization of collaterals as a component of
a staged surgical approach.38 Initial palliation in patients with
unrestrictive pulmonary blood flow may consist of pulmo-
nary artery banding or division with creation of an aortopul-
monary shunt to limit pulmonary blood flow.39 Pulmonary
banding has been associated with adverse outcomes after the
Fontan procedure, however, and may result in subaortic
obstruction.40

A bidirectional Glenn shunt or superior cavopulmonary
shunt is now performed at about 6 months of age (Figure 2).
Obstructions or distortions to the pulmonary arterial tree are
corrected during this intervention. A Fontan procedure is
completed sometime between 18 months and 4 years of age,
which thereby separates pulmonary from systemic circula-

Figure 2. The bidirectional Glenn shunt consists of an end-to-
side anastomosis of the divided superior vena cava to the undi-
vided pulmonary artery. The modified Blalock-Taussig shunt,
shown in white, was taken down and oversewn.
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bei "high-risk" Patienten mit einer Fenestration versehen werden kann. Diese führt zu 

einer Limitierung des Drucks im Fontan-Kreislauf durch einen residuellen Rechts-

Links-Shunt, was wiederum zu einer besseren Auswurfleistung des Herzens, einer 

Limitierung des zentralvenösen Drucks sowie weniger postoperativen Pleuraergüssen 

führt (Atz et al., 2011; Rupp et al., 2015). Hiermit verbunden ist jedoch durch den 

Blutübertritt auch eine weiterhin bestehende Untersättigung des Blutes mit Sauerstoff.  

Die Verwendung eines extrakardialen Conduits wurde erstmals im Jahr 1990 publiziert 

(Marcelletti et al., 1990). Diese Kunststoffprothese verläuft zwischen V. cava inferior 

und Pulmonalarterie und hat den Vorteil, dass das rechte Atrium unter niedrigem Druck 

belassen wird und ohne Aortenabklemmung und in einigen Fällen sogar ohne 

Herzlungenmaschine operiert werden kann, da die Herzhöhlen nicht eröffnet werden 

müssen (s. Abbildung 9, rechts). Da hier kein Wachtsumspotential besteht, sollte der 

Shunt erst bei Kindern innerhalb der Altersspanne von zwei bis vier Jahren bzw. einem 

Gewicht >15 Kilogramm angelegt werden (Schmid und Asfour, 2009). 

Weitere Vorteile sind ein geringeres Risiko von Herzrhythmusstörungen, eine kürzere 

intensivmedizinische Aufenthaltsdauer sowie eine Verkürzung der mechanischen 

Ventilationszeit sowie ein günstigerer postoperativer Verlauf (Azakie et al., 2001). Die 

Anlage eines extrakardialen Conduits ist demnach aktuell das Verfahren der Wahl bei 

Patienten mit funktionell singulärem Ventrikel (Backer et al., 2011). 

 

 

 

 

 

 
 
 
 

Abbildung 9.  
Links: TCPC mit intrakardialem Tunnel und Fenestration.  

Rechts: TCPC mit extrakardialem Conduit ohne Fenestration. 
 

 

the remaining tunnel being created with Gore-
Tex graft material. The theoretical advantage of

the lateral tunnel Fontan is the potential for

growth and decreased risk of thrombosis in con-
trast to the circumferential tube graft. The lateral

tunnel may be particular advantageous in smaller

children in whom an adult-sized graft may not be
implantable. The extracardiac Fontan can be

performed without the use of cardiac arrest, and

some centers have performed it without the use of
cardiopulmonary bypass, whereas the lateral tun-

nel technique requires fibrillation or cardioplegic

arrest [64 ]. Several studies have shown decreased
incidence of sinus node dysfunction with

extracardiac Fontan, although this result has not

been consistently reproduced [65 – 67 ]. Clinical
studies have not consistently demonstrated

a difference in outcomes between techniques

with regard to mortality and functional status
[66, 68 , 69 ]. Computational flow dynamics sug-

gests that both techniques may be associated with

Fig. 106.5 Extracardiac Fontan utilizes a circumferential
Gore-Tex tube graft to establish continuity between infe-
rior vena cava and pulmonary artery

c

a b
Fig. 106.4 Lateral tunnel
Fontan procedure.
Continuity is created
between the inferior vena
cava and the pulmonary
artery (a). An intra/
extracardiac baffle is
constructed with Gore-Tex
material, with the atrium
comprising one wall of the
baffle (b, c)

106 Single Ventricle (Non HLHS) 1875
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2.3. Morbidität und Mortalität  

Das Überleben von Patienten mit UVH hat sich seit der Einführung der Fontan-

Palliation und durch die stetig steigende Expertise und Verbesserung der 

kardiochirurgischen Techniken in den letzten Jahrzehnten erheblich verbessert. 

Heutzutage erreichen 95% der Kinder mit angeborenem Herzfehler das 

Erwachsenenalter (Meinertz et al., 2016; Neill und Clark, 1995), weswegen der Fokus 

des Interesses heutzutage mehr auf den Langzeitauswirkungen dieser Erkrankung liegt. 

In einer Follow-up Studie von Downing und Kollegen mit 773 Patienten, welche in den 

Jahren 1992 bis 2009 operiert wurden, zeigte sich ein Überleben von 94% nach einem 

Jahr, von 90% nach 10 Jahren, von 85% nach 15 Jahren und von 74% nach 20 Jahren. 

Außerdem konnten für das frühe (<1 Jahr) und das späte (>1 Jahr) Überleben 

verschiedene Risikofaktoren identifiziert werden. Für das 1-Jahres-Überleben waren 

mehr Thoraxdrainagen, ein intensivmedizinischer Aufenthalt von mehr als einer Woche, 

eine Komplettierung der Fontan-Zirkulation vor 1997, eine präoperative 

atrioventrikuläre Klappeninsuffizienz und eine längere Aortenabklemmzeit negative 

Prädiktoren. Die längerfristige Überlebensrate wurde unter anderem von der 

Notwendigkeit eines postoperativen intensivmedizinischen Aufenthalts nach Fontan-

Operation beeinflusst (Downing et al., 2017). Auch Pundi und Kollegen konnten 

zeigen, dass Patienten mit Fontan-Operationen vor 1990 eine wesentlich schlechtere 

Langzeitüberlebensrate hatten als Patienten mit einer Operation danach (Pundi et al., 

2015). 

Weiterhin gehen mit einer Fontan-Physiologie viele Morbiditäten einher. Beschrieben 

sind beispielweise eine Proteinverlust-Enteropathie mit einer Inzidenz von ca. 10% 

(Feldt et al., 1996) sowie Gerinnungsstörungen, häufig beruhend auf einem Mangel an 

Gerinnungsfaktoren, wie zum Beispiel Protein C (Cromme-Dijkhuis et al., 1993). 

Desweiteren haben Patienten mit Fontan-Operation ein erhöhtes Risiko, im Laufe der 

Jahre eine Leberfibrose oder sogar eine Leberzirrhose zu entwickeln. Dies hängt 

vermutlich mit einem erhöhten Druck in den Lebervenen zusammen (Friedrich-Rust et 

al., 2008). Ein außerdem häufiges Problem von Fontan-Patienten ist die Entwicklung 

von Herzrhythmusstörungen, insbesondere von atrialen Arrythmien. Die Inzidenz der 

Rhythmusstörungen steigt mit dem Lebensalter und dem postoperativen Intervall 

kontinuierlich an (Weipert et al., 2004). Darüber hinaus gibt es viele Riskioindikatoren, 

die auf die neurokognitive Entwicklung Einfluss nehmen können (siehe nächster 

Abschnitt).  
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2.4. Risikofaktoren für eine gestörte neurokognitive Entwicklung 

Ein Großteil der Kinder mit Fontan-Physiologie erreichen heutzutage das 

Erwachsenenalter (Hövels-Gürich, 2016). Aus diesem Grund kann die Frage nach dem 

weiteren Entwicklungsverlauf dieser Kinder gestellt werden. Insbesondere scheinen 

Kinder mit univentrikulären Herzfehlern ein erhöhtes Risiko für neurokognitive 

Entwicklungsstörungen zu haben (Bellinger et al., 2015; Calderon et al., 2016; Mäenpää 

et al., 2016; Puosi et al., 2011; Sarajuuri et al., 2007; Sarajuuri et al., 2009; Sarajuuri et 

al., 2012; Sarrechia et al., 2016; Vahsen et al., 2018). Diese Probleme können im 

weiteren Lebensverlauf zu Schulversagen, geringem Selbstbewusstsein oder 

mangelndem Sozialverhalten führen (Wernovsky, 2006). 

Als Ursache für diese Probleme wurde in mehreren Studien versucht Risikofaktoren zu 

evaluieren (Bellinger et al., 2015; Forbess et al., 2002b; Gaynor et al., 2003, Gaynor et 

al., 2007; Goldberg et al., 2011; Limperopoulos et al., 2000; Mahle et al., 2001; Marino 

et al., 2012; Newburger et al., 2003; Sakamoto et al., 2004). Ballweg und Kollegen 

unterschieden hierbei zwischen sogenannten fixen (patientenspezifischen) Faktoren 

sowie modifizierbaren (verfahrensspezifischen) Faktoren (Ballweg et al., 2007). 

Darüber hinaus wird in neueren Studien angenommen, dass insbesondere die 

patientenspezifischen Faktoren einen weitaus größeren Einfluss haben als die 

verfahrensspezifischen Faktoren (Hövels-Gürich, 2016). 

 

2.4.1. Patientenspezifische Faktoren 

 
2.4.1.1. Pränatale Risikofaktoren  

Bereits vor der Geburt sind Feten mit einer kongenitalen Herzerkrankung zahlreichen 

Risikofaktoren ausgesetzt. Geschlecht (Gaynor et al., 2015), genetische Prädisposition 

(Ballweg et al., 2007; Bellinger et al., 2015), genetische Polymorphismen (Gaynor et 

al., 2003) und ein erhöhtes Risiko von Anomalien des Zentralnervensystems (ZNS) 

scheinen das Risiko von neurokognitiven Entwicklungsstörungen zu erhöhen. ZNS-

Anomalien werden meist pränatal auffällig und umfassen beispielsweise vergrößerte 

Liquorräume, eine Agenesie des Corpus callosum, Defekte in der weißen Substanz 

sowie eine verzögerte Hirnentwicklung (Khalil et al., 2016).  
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2.4.1.2. Präoperative Risikofaktoren 

Neben einem niedrigen Geburtsgewicht (Gaynor et al. 2007; Gaynor et al., 2015) und 

einem geringen APGAR-Wert nach fünf Minuten (Gaynor et al., 2006; Goldberg und 

Newburger, 2012) scheint ein weiterer Risikofaktor für eine Verlangsamung der 

neurokognitiven Entwicklung der Zeitpunkt der Entbindung aufgrund des Kopplung mit 

der Hirnreifung zu sein. In einer Studie von Calderon und Kollegen hatten Kinder mit 

UVH, welche in der 37. oder 38. Schwangerschaftswoche (SSW) entbunden wurden, 

ein höheres Risiko eine Störung exekutiver Funktionen (Verhaltenssteuerungen), eine 

Aufmerksamkeits-Defizit-Hyperaktivitätsstörung (ADHS) sowie psychiatrische 

Probleme zu entwickeln als Kinder, die in der 39. SSW oder später entbunden wurden 

(Calderon et al., 2016). 

Auch in einer Studie an 47 Kindern mit UVH von Knirsch und Kollegen wurden in 

mehr als einem Drittel der Fälle postnatal Auffälligkeiten in der 

Magnetresonanztomographie (MRT) entdeckt (Knirsch et al., 2017). Hierbei wurde 

festgestellt, dass insbesondere eine Vergrößerung der Liquorräume mit einer 

neurokognitiven Entwicklungsverzögerung assoziiert war. 

Das bereits pränatal vorgeschädigte Gehirn zeigt also für die nachfolgenden 

Operationen eine erhöhte Anfälligkeit für weitergehende Schädigungen wie zum 

Beispiel intrakraniellen Blutungen oder periventrikulären Leukomalazien, die zu 

Entwicklungsstörungen führen köönnen (McQuillen et al., 2007). 

Auch der Einfluss der chronischen Hypoxämie (< 85% SpO2) auf die kognitive und 

motorische Leistungsfähigkeit (Bass et al., 2004; Limperopoulos et al. 2000) sowie auf 

die Aufmerksamkeit (Hövels-Gürich et al., 2007) wurde in mehreren Studien 

beschrieben.  

 

2.4.1.3. Weitere patientenspezifische Risikofaktoren  

Kinder mit angeborenem Herzfehler sind in ihrem Leben vor eine Vielzahl von 

Herausforderungen gestellt. Eine normale psychosoziale Entwicklung kann durch 

chronische Krankheiten beeinflusst werden und den Übergang vom Jugendalter in das 

Erwachsenenalter erschweren. Dies betrifft beispielsweise die Unabhängigkeit von den 

Eltern, Entwicklung von Selbstwertgefühl sowie den Umgang mit der eigenen 

Krankheit (Sawin et al., 2003). In einer Studie mit 537 Fontan-Patienten im Alter von 

sechs bis 18 Jahren war die Rate an Verhaltensauffälligkeiten wie beispielsweise 

Ängstlichkeit und Depression vermehrt (McCrindle et al., 2006). Weiterhin zeigte sich 
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ein Zusammenhang zwischen niedrigem Intelligenzquotienten (IQ) und niedrigem 

sozioökonomischem Status (Forbess et al., 2002b). Letzterer hat hierbei scheinbar auch 

Einfluss auf die spätere intellektuelle Entwicklung des Kindes (Kucik et al., 2014). 

Insbesondere der Bildungsgrad der Mutter wurde in einer Studie von Gaynor und 

Kollegen als möglicher Risikofaktor für eine reduzierte Neurokognition erwähnt 

(Gaynor et al., 2015). 

 

2.4.2. Verfahrensspezifische Risikofaktoren  

 

2.4.2.1. Perioperative Risikofaktoren 

Die Möglichkeit der chirurgischen Versorgung der UVH ist nur dank der Entwicklung 

des kardiopulmonalen Bypasses (engl. cardiopulmonal bypass, CPB) möglich. Hierzu 

zählt außerdem die Möglichkeit des totalen Herz-Kreislauf-Stillstandes. Dieser kann in 

tiefer Hypothermie (engl. deep hypothermic cardiac arrest, DHCA) erfolgen. Hierbei 

wird der Patient nach Aortenabklemmung in eine tiefe Hypothermie von 18-22°C 

versetzt, um den Sauerstoff- und somit den Stoffwechselumsatz des Gehirns zu 

erniedrigen und damit die Ischämietoleranz zu erhöhen (Rieß et al., 2011). Diese 

Verfahren sind trotz ihrer Notwendigkeit in der kardiochirurgischen Technik 

Einflussfaktoren für die spätere neurokognitive Entwicklung. Die Dauer des CPB und 

des DHCA spielen bei der Auslösung von potentiellen Hirnschäden eine zentrale Rolle 

(Bellinger et al., 2015; Sakamoto et al., 2004). Neben neurologischen Risiken wie zum 

Beispiel einem Schlaganfall (Schranz, 2002) kann es darüber hinaus bei Anschluss an 

den CPB zu einer systemischen Entzündungsreaktion mit Vasodilatation und 

Hyperthermie sowie dem Risiko von postoperativen Blutungen kommen (Black, 2003). 

Weiterhin ist intraoperativ das Risiko zerebraler Krampfanfälle erhöht (Bellinger et al., 

1999; Sarajuuri et al., 2012). Weitere Risikofaktoren umfassen das Alter bei Operation 

(Forbess et al., 2002a), sowie mehr Re-Operationen bzw. mehr operative oder 

interventionelle Komplikationen (Bellinger et al., 2015). 

 

2.4.2.2. Postoperative Risikofaktoren 

Auch postoperativ kommt es bei Kindern mit UVH zu einer veränderten zerebralen 

Perfusion. Laut Mahle und Kollegen liegt der Grund hierbei in einer chronischen 

Hypoxämie und Blutdruckveränderungen (Mahle et al., 2001). Scallan et al. (2003) 
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beschreiben, dass hämodynamische Veränderungen wie beispielsweise ein Low-

cardiac-output (kardiale Insuffizienz) ursächlich sein könnten. 

Auch Variablen wie der postoperative stationäre (Newburger et al., 2003; Mahle et al., 

2006) und intensivmedizinische (Forbess et al., 2002a) Krankenhausaufenthalt sind 

aufgrund der postoperativen Komplikationen mit der späteren neurokognitiven 

Entwicklung assoziiert. 

Weiterhin wurde in einer bildgebenden Studie von Watanabe et al. (2009) an Patienten 

mit kongenitalem Herzfehler mittels MRT festgestellt, dass postoperativ die graue 

Substanz bei diesen Patienten reduziert war. Dies betraf vor allen Dingen die frontalen 

Hirnareale. Da im Frontallappen unter anderem motorische Areale zu finden sind, 

korrelierten die Autoren diese Volumenreduktion mit einer möglichen geringeren 

psychomotorischen Entwicklung. 

Abschließend kann man bei Betrachtung der Risikofaktoren festhalten, dass bereits eine 

Vielzahl von Patientenmerkmalen und Verfahrenstechniken identifiziert werden 

konnten, die möglicherweise einen Einfluss auf die Neurokognition haben. Diese 

Risikofaktoren wurden in allen Studien jedoch nur an Kollektiven mit HLHS und 

HRHS oder nur an Patienten mit HLHS durchgeführt. Daher ist es wichtig zu 

untersuchen, ob und in welchem Maß diese Faktoren auch in einem Kollektiv, in denen 

ausschließlich Patienten mit HRHS eingeschlossen wurden, einen Einfluss haben. 

 

2.5. Studienziele und Fragestellungen  

Ziel dieser Studie ist es, den Leistungsstand von Kindern nach erfolgreicher Fontan-

Palliation bei angeborenem HRHS bezüglich Kognition, Aufmerksamkeit, 

gesundheitsbezogener Lebensqualität und Verhaltensauffälligkeiten zu untersuchen 

sowie retrospektiv Risikofaktoren zu eruieren. Aufgrund der unzureichenden 

Studienlage bei Diagnose, Untersuchungszeitpunkt und Risikofaktoreneinfluss können 

die Ergebnisse helfen, ein Risikoprofil zu erarbeiten und eventuell mögliche 

Frühförderprogramme oder Therapieoptimierung für die heutigen und zukünftigen 

Patienten zu erstellen bzw. zu erzielen.  

Folglich sollen folgende Fragestellungen in dieser Dissertation bearbeitet werden: 

• Besteht bei Kindern und Jugendlichen mit HRHS eine langfristige 

Einschränkung der kognitiven Fähigkeiten? 

• Haben Kinder und Jugendliche mit HRHS Auffälligkeiten in Motorik und 
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Koordination? 

• Weisen Kinder und Jugendliche mit HRHS vermehrt Verhaltensauffälligkeiten 

und Konzentrationsstörungen auf?  

• Wie ist die Lebensqualität von Kindern mit HRHS 

• Welche retrospektiv evaluierbaren Risikofaktoren spielen bei auftretenden 

neurokognitiven Auffälligkeiten eine Rolle? 

 

3. Patienten und Methoden  
 

3.1. Patientenkollektiv  
Das Patientenkollektiv setzte sich aus Kindern zwischen 7 und 16 Jahren zusammen, 

welche aufgrund eines angeborenen HRHS mittels einer totalen cavopulmonalen 

Anastomose am Kinderherzzentrum Gießen operativ palliiert wurden und im Rahmen 

einer Nachbetreuung regelmäßig nachuntersucht werden. Es erfolgt in der Regel eine 

halbjährliche ambulante Vorstellung in der Herzsprechstunde des Kinderherzzentrums 

Gießen. 

Das diagnostische Einschlusskriterium der Studie war, dass dem HRHS ätiologisch eine 

Trikuspidalatresie oder Pulmonalatresie zugrunde liegt. Ausgeschlossen wurden 

Patienten außerhalb der Altersgrenze, Patienten aufgrund eines ätiologisch 

anderweitigen HRHS, Patienten mit Herztransplantation, Patienten mit 

Hirnfehlbildungen sowie Patienten mit auffälliger Chrosomomenanalyse oder 

auffälligem Single-Nucleotide- Polymorphism-Array-Befund. 

Die Eltern der Patienten wurden angeschrieben und schriftlich über die Ziele und den 

Ablauf der Studie informiert. Im weiteren Verlauf wurden telefonisch die Bereitschaft 

sowie die Teilnahme an unsere Studie erfragt, Ziele und Ablauf erörtert und 

anschließend die Zustimmung zur Studie mittels Unterschrift bestätigt. 

Die Untersuchungen erfolgten im Rahmen routinemäßiger Verlaufskontrollen, sodass 

für die Familien möglichst wenig Mehraufwand entstand. Vor Beginn der Studie wurde 

ein positives Votum der Ethikkommission der medizinischen Fakultät Gießen eingeholt. 

Im Zeitraum von 2000 bis 2009 wurden im Gießener Kinderherzzentrum nach 

Anwendung der Ausschlusskriterien 27 Kinder mit den Diagnosekriterien 

Pulmonalatresie oder Trikuspidalatresie einer Fontan-Palliation unterzogen. Von diesen 

Kindern waren drei ins Ausland sowie ein Patient unbekannt verzogen. Fünf Eltern 
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lehnten die Studienteilnahme ab. Davon gaben zwei als Grund an, bereits vor kurzer 

Zeit an einer neurokognitiven Nachuntersuchung außerhalb einer Studie teilgenommen 

zu haben. Von einem dieser zwei Patienten liegen die Untersuchungsergebnisse des 

WISC-IV, bei welchem der IQ bestimmt wurde, vor. Somit setzt sich die 

Untersuchungsstichprobe letztlich aus 19 Patienten zusammen. Dies entspricht einem 

Anteil von 70% (19 von 27) der operierten Patienten bzw. von 79% (19 von 24) der 

kontaktierbaren Patienten. 

 

3.2. Testverfahren  

Es wurden verschiedene neuropsychologische Testverfahren angewandt, welche im 

folgenden Abschnitt erla ̈utert werden. Um die Validität der Untersuchungen zu 

gewährleisten, erfolgte zuna ̈chst eine regelmäßige Teilnahme des Untersuchers an 

testpsychologischen Untersuchungen der Psychologen des Sozialpa ̈diatrischen 

Zentrums Gießen. 

Anschließend wurde an Patienten mit anderweitigen Krankheitsbildern, welche sich in 

stationärer Behandlung in der hiesigen Kinderklinik befanden, unter Aufsicht des 

leitenden Psychologen Herrn Dipl.-Psych. Klaus Reinhardt die Auswertung erlernt. Erst 

danach erfolgte die eigensta ̈ndige Anwendung und Auswertung der verschiedenen 

Testverfahren bei Patienten aus der Untersuchungsstichprobe.  

 

3.2.1 Erfassung der Intelligenz: Deutsche Adaptation der Wechsler-Intelligence-

Scale IV (WISC-IV)  

Der WISC-IV (Petermann und Petermann, 2011) stellt ein Testverfahren zur 

Beurteilung der Kognition von Kindern innerhalb einer Altersspanne von 6 Jahren und 

0 Monaten bis 16 Jahren 11 Monaten dar (im Folgenden wird das Alter in Jahren und 

Monaten mit der Schreibweise „Jahr;Monat“ abgekürzt). Er wurde 2005 und 2006 an 

1.650 Kindern in Deutschland, der Schweiz und Österreich normiert. Der Test setzt sich 

aus zehn Kerntests und fünf optionalen Tests zusammen, deren Ergebnisse in einem 

Leistungsprofil zusammengeführt werden (s. Abbildung 10). Die optionalen Untertests 

gehen nur mit in die Berechnung der IQ-Werte ein, wenn sie einen anderen Untertest 

ersetzen. Es erfolgt eine Zusammenfassung der Kerntests in Skalen, welche die 

Bereiche „Arbeitsgedächtnis“, „Sprachverständnis“, „Verarbeitungsgeschwindigkeit“ 
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und „wahrnehmungsgebundenes logisches Denken“ umfassen sowie das allgemeine 

intellektuelle Niveau, den sogenannten Gesamt-IQ abbilden (s. Anhang A). 

Die Objektivitäät des Tests wurde durch eine intensive Auseinandersetzung mit 

Testmaterial und der Testdurchführung sowie mit im Testmanual vorgegebenen und 

normierten Auswertungsregeln sichergestellt. Die Werte der Reliabilitätskoeffizienten 

betragen für den Gesamt-IQ r = 0,97 und bewegen sich bei den vier Index-Werten 

zwischen 0,87 (Verarbeitungsgeschwindigkeit) und 0,94 und dienen daher als 

zuverlässige Einstufung der kindlichen kognitiven Fähigkeiten. Die Reliabilität für den 

Zahlen-Symbol-Test, den Durchstreichtest und die Symbolsuche wurden über 

Retestung bestimmt, bei den restlichen Untertests über die Split-Half-Methode. Durch 

exploratorische Faktorenanalysen ließ sich die interne Struktur bzw. das Vorhandensein 

der fünf Indizes bestätigen (Petermann und Petermann, 2009). 

 

3.2.2. Erfassung der motorischen und koordinativen Fähigkeiten: Movement-
Assessment Battery for Children 2 (M-ABC2) 
 
Zur Überprüfung des Leistungsvermögens in verschiedenen motorischen Bereichen bei 

Kindern innerhalb einer Altersspanne von 3;0 bis 16;11 Jahren wurde die M-ABC2 

gewählt. Dieser Test prüft die motorischen Fertigkeiten in den Teilbereichen 

„Handgeschicklichkeit“, „Ballfertigkeiten“ und „Gleichgewicht“. Der hieraus erhobene 

Standardwert (SW) jeder Skala wird in einen Gesamtwert zusammengefasst. Die 

Testbatterie ist altersabhängig und wird dazu in die Altersgruppen 5;0 bis 6;11 Jahre, 

7;0 bis 10;11 Jahre und 11;0 bis 16;11 Jahre unterteilt (s. Abbildung 11).  Die Test-

Retest Reliabilität liegt bei r = 0,97. Normiert wurde der Test an 1000 Kindern in 

Großbritannien sowie 634 Kindern inrschiedenen deutschen Standorten. Die 

Kriteriums- und Konstruktvalidität wurden in einer Studie mit 20 Kindern ermittelt, 

hierbei erzielten Kinder mit motorischen Einschränkungen niedrige Testwerte 

(Prozentrang < 5) (Petermann, 2008). 

 

3.2.3. Erfassung des selektiven Aufmerksamkeitsvermögens: d2-Revision (d2-R) 

Der d2-R ist eine überarbeitete und neu normierte Version des Aufmerksamkeitstests 

d2. Erfasst wird die konzentrierte Aufmerksamkeit bzw. die Fähigkeit, sich unter 

Abschirmung irrelevanter Stimuli auf relevante Stimuli konzentrieren zu können. Das 

Ziel des Tests ist eine schnelle Identifikation von Zielreizen unter Zeitvorgabe. Der Test 
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ist an Probanden ab 9 Jahren bis hin zu 60 Jahren durchführbar und wurde an rund 4000 

Personen normiert. 

Als Maß für die selektive Aufmerksamkeit wird die sogenannte Konzentrationsleistung 

herangezogen, welche sich aus Anzahl der entdeckten Objekte subtrahiert von Auslass- 

und Verwechslungsfehlern gebildet wird. Die Verbalisierung der Testleistung ist 

Tabelle 1 zu entnehmen. 

Die Objektivität des d2-R wird durch eine Normierung für die unterschiedlichen 

Altersgruppen, eine Standardisierung der Instruktionen sowie die Transformation des 

Rohwerts in einen SW sichergestellt. Die interne Konsistenz der Konzentrationsleistung 

liegt je nach Altersgruppe bei α = 0,89-0,95, die Retest-Reliabilität bei r = 0,91-0,95 

(Brickenkamp, 2010).  

 

Tabelle 1. 
Verbalisierung des d2-R nach Brickenkamp, 2010. 

 

 

 

 

 

 

 

 

3.2.4. Erfassung des selektiven Aufmerksamkeitsvermögens: Kaseler 

Konzentrationsaufgabe (KKA) 

Die KKA ist ein Forschungsinstrument zur Erfassung der Leistungsmenge kurzzeitiger 

selektiver Aufmerksamkeits- und Konzentrationsleistungen. Die Aufgabe bei der KKA 

besteht in der Identifikation von Zielreizen, welche in einem vorgegebenen Zeitraum 

identifiziert und durchgestrichen werden müssen. Sie ist anwendbar im Alter von 3-8 

Jahren und deckt damit die Altersspanne vom Vorschulalter bis zu den ersten beiden 

Primarklassen ab. Altersgruppenspezifische Normwerte liegen getrennt für 3-5-jährige 

Vorschulkinder sowie für die Altersgruppe der 6-8-jährigen Vor- bzw. 

Primarschulkinder des ersten und zweiten Schuljahres vor.  

Die interne Konsistenz zeigt durchgehend gute Werte und liegt je nach Altersgruppe 

und Primärsprache α = 0,88 und α = 0,98. In Bezug auf konvergente Validität weist die 

Verbalisierung Wert 

Sehr hoch ≥ 116 

hoch 115-106 

durchschnittlich 105-95 

niedrig 94-85 

Sehr niedrig ≤ 84 
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KKA hohe Zusammenhänge mit anderen Tests der kurzzeitigen 

Konzentrationsfähigkeit und statistisch bedeutsame Beziehungen mit Einschätzungen 

der Konzentrationsleistung durch Erziehungs- und Lehrkräfte auf (Krampen, 2007). 

 

3.2.5. Erfassung von Verhaltensproblemen und –merkmalen: Child Behavior 

Checklist/4-18 (CBCL/4-18)  

Die Einschätzung von Verhaltensstörungen erfolgte mittels des „Elternfragebogens über 

das Verhalten von Kindern und Jugendlichen“. Dieser entspricht einer deutschen 

Fassung der CBCL/4-18 von Achenbach aus dem Jahr 1991 (Achenbach (1991), zitiert 

nach Döpfner et al., 1994). Er gliedert sich in drei Kompetenzskalen (Schule, soziale 

Kompetenz und Aktivität) sowie 120 Fragen mit einer dreistufigen Skala, von 0 = 

„nicht zutreffend“ bis 2 = „genau oder häufig zutreffend“, mit der die entsprechende 

Ausprägung in dem Beurteilungszeitraum der letzten sechs Monate eingeschätzt werden 

kann. Diese 120 Fragen sind untergliedert in acht beurteilungsübergreifende 

Syndromskalen, welche in die Bereiche der internalisierenden Störungen (INT), der 

externalisierenden Störungen (EXT) und der gemischten Störungen unterteilt werden. 

Als internalisierend werden die Skalen „sozialer Rückzug“, „körperliche Beschwerden“ 

und „Angst/Depressivität“, als externalisierend die Skalen „dissoziales Verhalten“ und 

„aggressives Verhalten“. Zu den gemischt sozialen Problemen zählen die Skalen 

„schizoid/zwanghaftes Verhalten“ und die Skala „Aufmerksamkeitsstörung“. Es lassen 

sich für die Bereiche der internalisierenden und der externalisierenden Störungen, sowie 

für den Gesamtwert T-Werte ermitteln. Für die Syndromskalen gelten T-Werte von 0-

66 als klinisch unauffällig. Werte, die zwischen T = 67-70 liegen, werden als 

grenzwertig auffällig und über T = 70 hinausgehende Werte als klinisch auffällig 

beurteilt. Für die übergeordneten Gruppen (INT und EXT) sowie für den Gesamtwert 

werden bereits Werte von T = 63 als klinisch auffällig und Werte zwischen T = 60-63 

als grenzwertig betrachtet. 

Sowohl für die Gesamtauffälligkeit als auch die Skalen „Internalisierendes Verhalten“ 

und „Externalisierendes Verhalten“ wurde in einer klinischen Stichprobe (n = 1.653) 

ebenso wie in einer Feldstichprobe (n = 1.622) eine sehr gute interne Konsistenz 

ermittelt (r > 0,85) (Döpfner et al., 1994). 
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3.2.6. Erfassung der Lebensqualität: Short-Form-36- Health Survey (SF-36)  

Die Lebensqualität wurde mit dem SF-36 erfasst. Bei diesem Fragebogen wurden mit 

insgesamt 36 Fragen acht Subskalen der subjektiven Gesundheit bestimmt. Diese 

Subskalen bestehen aus mehreren Einzelitems, die teils binäre Antwortmöglichkeiten 

wie „ja“ und „nein“, teils aber auch mehrstufige Antwortmöglichkeiten (maximal sechs) 

enthielten. Bei jeder Subskala konnten Werte zwischen 0 (niedrigste Lebensqualität) 

und 100 (höchste Lebensqualität) erreicht werden. Die acht Aspekte der Subskalen 

untergliedern sich in „Körperliche Funktionsfähigkeit“, „Körperliche Rollenfunktion“, 

„Allgemeine Gesundheitswahrnehmung“, „Körperliche Schmerzen“, „Vitalität“, 

„Soziale Funktionsfähigkeit“, „Psychisches Wohlbefinden“ und „Emotionale 

Rollenfunktion“.  Weiterhin erfolgt mithilfe der Eltern eine Einschätzung des 

allgemeinen Gesundheitszustandes anhand einer Skala (ausgezeichnet, sehr gut, gut, 

weniger gut und schlecht). 

Die Objektivität des SF-36 ist durch eine Standardisierung des Fragenkatalogs und 

nachvollziehbare Auswertungsregeln gegeben. Normiert wurde der SF-36 anhand einer 

repräsentativen Bevölkerungsstichprobe von 1994 (n = 2.914) sowie aus dem 

Bundesgesundheitssurvey von 1998 (n = 6.967). 

Die interne Konsistenz der verschiedenen Subskalen befindet sich mehrheitlich über α = 

0,70. Die Subskalen „Allgemeine Gesundheitswahrnehmung“ und „Soziale 

Funktionsfähigkeit“ lagen als einzige Ausnahme in einigen Stichproben zwischen α = 

0,57 und α = 0,69 (Morfeld, 2011).  

 

3.2.7. Erfassung der Lebensqualität: Pediatric Cardiac Quality of Life Inventory 

(PCQLI)  

Das in der Studie verwendete „Inventar zur Erfassung der gesundheitsbezogenen 

Lebensqualität" basiert auf einer Übersetzung des von Marino und Kollegen 

entwickelten PCQLI (Marino et al., 2008) und ermöglicht altersadaptiert eine Selbst- 

und Fremdbeurteilung, welche den Fokus Veränderungen der gesundheitsbezogenen 

Lebensqualitätsdimensionen legt.  

Der Fragebogen der Vorschulversion (P-PCQLI) für Kinder innerhalb einer 

Altersspanne von 3 Jahren bis 7 Jahren umfasst eine Fremdeinschätzung der 

gesundheitsbezogenen Lebensqualität herzkranker Kinder durch die Eltern in einer 

Langversion sowie einer Kurzversion. Die Langversion besteht aus einem 

Globaleinschätzungsitem sowie aus 51 Likert-skalierten Items, die fünf Skalen 
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zugeordnet sind. Diese umfassen „Körperliche Belastbarkeit und Funktionalität“, 

„Emotionale Befindlichkeit und Verhalten“, „Soziale Integration“, „Therapiebelastung“ 

und „Funktionelle Entwicklung“. Darüber hinaus können die 51 Items der fünf Skalen 

zu einem Gesamtwert zusammengefasst werden. Aus den 12 Items der Kurzversion 

kann ebenfalls ein Gesamtwert gebildet werden.  

Die Kinderversion (C-PCQLI, 8 bis 12 Jahre) sowie die Jugendversion (A-PCQLI, 13 

bis 18 Jahre) bestehen aus einem Bogen zur Selbsteinschätzung sowie einer 

Fremdbeurteilungsversion, welche jeweils aus einem Globaleinschätzungsitem sowie 

aus 26 bzw. 37 Likert-skalierten Items bestehen. Diese sind drei Skalen zugeordnet: 

„Krankheitsbelastung“, „Psychosoziale Auswirkung“ und „Coping“. Darüber hinaus 

können die 23 bzw. 29 Items der beiden Skalen „Krankheitsbelastung“ und 

„Psychosoziale Auswirkung“ zu einem Gesamtwert zusammengefasst werden. Die drei 

bzw. acht Items der Skala „Coping“ fließen nicht in den Gesamtwert mit ein und 

werden gesondert betrachtet.  

Die interne Konsistenz für die meisten Subskalen zeigte Werte zwischen α = 0,70 bis α 

= 0,92. Für den Gesamtwert wurde jeweils ein Konsistenzkoeffizient von über α = 0,90 

erzielt. Die Korrelationen der Einzelskalen mit dem Gesamtwert liegen bei r > 0,8 

(Goldbeck, 2011).  

 

3.2.8. Erfassung des sozioökonomischen Status 

Die von den Kindern wahrgenommenen Förder- und Unterstützungsmaßnahmen 

wurden mittels eines Fragebogens erfasst, welcher bereits in ähnlicher Form bei einer 

Studie zum neurokognitiven Outcome von im Kinderherzzentrum Gießen 

transplantierten Kindern Verwendung fand (Logeswaran, 2014). Hierbei wurde 

zwischen verschiedenen Fördermaßnahmen wie Physiotherapie, Ergotherapie und 

Logopädie unterschieden. Mehrfachnennungen der unterschiedlichen Maßnahmen wie 

beispielsweise Ergotherapie und Logopädie waren möglich. Zusätzlich sollte angegeben 

werden, ob an einer Frühförderung, einer psychologischen Betreuung und/oder einer 

Integrationshilfe teilgenommen wurde. Darüber hinaus wurde die Schulform zum 

Untersuchungszeitpunkt erfasst. Hierbei erfolgte die Unterscheidung zwischen einem 

Besuch der Regelschule oder einer Förderschule für körperliche oder geistige 

Entwicklung. 

Der sozioökonomische Status wurde über den Bildungsgrad bzw. über den höchsten 

erreichten Schulabschluss der Mutter erfasst (s. Tabelle 2). Anschließend erfolgte eine 
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Einstufung in die untere, mittlere sowie obere Sozialschicht ebenfalls in Anlehnung an 

die o.g. Studie.  

 

Tabelle 2. 
Erfassung des sozioökonomischen Status. 

 

 

 
 
 
 
 
 

 

3.3. Untersuchungsablauf und Studiendesign 

Die Untersuchungen erfolgten im Zeitraum von April 2016 bis Januar 2017. Der 

Untersuchungszeitpunkt wurde auf den Vormittag gelegt um eine Stringenz der 

kognitiven Leistungsfähigkeit zu erreichen. Vor Beginn der Untersuchung wurde der 

Ablauf der verschiedenen Untersuchungen kurz erläutert. Um Beeinflussungen durch 

die Eltern zu vermeiden, fanden alle Untersuchungen in einem Einzelsetting statt. Als 

Untersuchungsraum diente ein blendungs- und störungsfreier, ergotherapeutischer 

Raum des Sozialpädiatrischen Zentrums Gießen. Es wurde einleitend eine kurze 

Erläuterung des Untersuchungsablaufs durchgeführt. Die Testung begann mit dem 

WISC-IV, welcher in etwa zwischen 60 und 90 Minuten in Anspruch nahm. Danach 

folgte eine Pause von etwa 5 Minuten, anschließend wurde bei Kindern ab 9 Jahren der 

Aufmerksamkeitstest d2-R (etwa 10 Minuten) bzw. bei jüngeren Kindern die KKA 

(etwa 7 Minuten) durchgeführt. Nach einer weiteren Pause von etwa 5 Minuten wurde 

die M-ABC2 mit einer Bearbeitungszeit von 20-30 Minuten durchgeführt. Bei Kindern 

ab 8 Jahren endete die Untersuchung mit dem Ausfüllen der Selbstbeurteilungsversion 

des C-PCQLI bzw. A-PCQLI. Die gesamte Untersuchungszeit nahm also in etwa 

zwischen 100 und 150 Minuten in Anspruch. Eine Zusammenfassung von Altersbereich 

und Dauer der angewandten Tests und verwendeten Fragebögen findet sich in Tabelle 

3. Parallel zur Testung der Kinder erfolgte die Bearbeitung der Fremdbeurteilungsbögen 

durch die Eltern (CBCL/4-18, Fremdbeurteilung SF-36, Fremdbeurteilung PCQLI, 

Erfassung von Fördermaßnahmen und Schulform sowie die Erfassungbögen zum 

Schuljahre Abschluss Status 

8 Kein Niedrig 

9 Hauptschule Niedrig 

10 Mittlere Reife Mittel 

12 Fachhochschulreife Mittel 

13 Abitur Hoch 
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sozioökonomischen Status). Im weiteren Verlauf wurde den Eltern das Studienergebnis 

mündlich mitgeteilt oder schriftlich zugesandt. 

 

Tabelle 3.  
Altersbereich und Dauer der Messinstrumente. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

3.4. Erfassung von Risikofaktoren für eine gestörte neurokognitive Entwicklung  

Die Ermittlung von potentiellen Risikofaktoren einer gestörten neurokognitiven 

Entwicklung wurde mithilfe des elektronischen Patientensystems des 

Universitätsklinikums Gießen (KAOS) und der Patientenakten durchgeführt. Die 

Verwaltung der Daten erfolgte nach einer Synonymisierung in einer Excel-Tabelle. 

Anschließend erfolgte eine Erhebung folgender Variablen: sozioökonomischer Status , 

vorbekannte pränatale Diagnose, Gestationsalter bei Geburt, APGAR nach 5 Minuten, 

Geburtsgewicht in Gramm, pH der Nabelschnurarterie bei Geburt, Kopfumfang bei 

Geburt in Zentimeter, stationärer Aufenthalt in Tagen, intensivmedizinischer Aufenthalt 

in Tagen, Bypasszeit in Minuten, Aortenabklemmzeit in Minuten, Beatmungszeit in 

Stunden, Anzahl der Reoperationen und Reinterventionen, kumulativen 

Komplikationen sowie Alter und Entlassmedikation. 

 

3.5. Statistische Auswertung 

Nach der Durchführung wurden die Tests zeitnah per Hand standardisiert nach den 

Anweisungen in den jeweiligen Manuals ausgewertet. Es erfolgte eine Umwandlung in 

den SW, um die verschiedenen Ergebnisse der Kinder zusammenzufassen und 

vergleichen zu können. Diese sind in Tabelle 4 aufgeführt. Die Bezeichnungen 

„grenzwertig“ bzw. „auffällig“ wurden den Manuals der jeweiligen Testverfahren 

Messinstrument Altersbereich (Jahr;Monat) Dauer (Minuten) 

WISC-IV 6;0-16;11 60-90 

M-ABC2 3;0-16;11 20-30 

d2-R 9;0-60;0 10 
KKA 3;0-8;11 7 

CBCL/4-18 4;0-18;11 15 

PCQLI 3;0-18;11 10 

SF-36 ab 14;0 10 
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entnommen. Die Prüfung auf Normalverteilung bzw. Varianzhomogenität erfolgte 

mittels des Kolmogorov-Smirnov-Tests bzw. des Levene-Tests.  

Da in beiden Gruppen Normalverteilung sowie Varianzhomogenität vorlag, erfolgte die 

Prüfung der Signifikanz durch Einstichproben-t-Test bzw. für den Vergleich mit der 

Kontrollgruppe mittels einseitiger t-Testung für zwei unabhängige Stichproben. 

Signifikanz wurde ab p ≤ 0,05, ein hochsignifikantes Ergebnis ab p ≤ 0,01 

angenommen.  

Für die Prüfung eines potentiellen signifikanten Einflusses der einzelnen Risikofaktoren 

auf den IQ erfolgte zunächst eine Dichotomisierung des im WISC-IV bestimmten IQ 

am Median des Patientenkollektivs (IQ=95), sodass auf der einen Seite eine Gruppe mit 

unterdurchschnittlichen IQ-Werten sowie auf der anderen Seite eine Gruppe mit Werten 

oberhalb des Medians gebildet werden konnte. Der Zusammenhang wurde mittels des 

Mann-Whitney-U-Tests ermittelt. Anschließend sollte eine multivariate Regression 

durchgeführt werden, bei welcher der mögliche Einfluss der einzelnen Variablen 

mithilfe der Odds-Ratio und einem 95%-Konfidenzintervall dargelegt wird. Signifikanz 

wurde ab einem Niveau von p ≤ 0.05 angenommen. 

 

Tabelle 4. 
Verwendete Messinstrumente. 

 

Test Messgröße Median 
(Spannweite) 

Grenzwertiger 
Wert 

Auffälliger 
Wert 

WISC-

IV 

IQ-Wert 100 (15)   

M-ABC2 SW und Prozentrang SW: 10 

PR: 50 

7 < SW < 5 

9 < PR < 5 

SW ≤ 5 

PR ≤ 5 

d2-R Konzentrationsleistung 100  < 84 

KKA T-Wert 50 (10)   

CBCL/4-

18 

T-Wert  Syndromskalen: 

67 < T < 70 

Übergeordnete 

Skalen: 

60 < T < 63 

Syndromskalen: 

T > 70 

Übergeordnete 

Skalen: 

T > 63 

PCQLI Prozentrang  10 < PR < 20 PR < 10 
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4. Ergebnisse 
 

4.1. Patientenkollektiv 

Von den 18 untersuchten Kindern der Untersuchungsstichprobe mit HRHS hatten 13 

(72%) eine Trikuspidalatresie und fünf (27%) eine Pulmonalatresie. Neun waren 

männlich (50%) und neun weiblich (50%).  

Das mittlere Alter beim Untersuchungszeitpunkt betrug 12;8 Jahre bei einer Spannweite 

von 7;0-16;7 Jahren und einer Standardabweichung (engl. standard deviation, SD) von 

3;0 Jahren. Die Altersverteilung ist Abbildung 10 zu entnehmen. Die Komplettierung 

der Fontan-Zirkulation (TCPC, Stage III) erfolgte durchschnittlich mit einem Alter von 

2;1 Jahren (Spannweite 1;8-4;5 Jahre, SD 0;9 Jahre). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Abbildung 10. 

Altersverteilung der Untersuchungsgruppe (n = 18). 
 

Bei drei der untersuchten Kinder (17%) war die Diagnose eines HRHS pränatal gestellt 

worden. Postnatal erhielten fünf Kinder (27%) als Ersteingriff (Stage I) zur 

Optimierung der pulmonalen Perfusion einen aortopulmonalen Shunt und  ein Kind 

(6%) einen modifizierten Blalock-Taussig-Shunt. Bei sechs Kindern (33%) wurde 

interventionell ein Stenting des Ductus arteriosus vorgenommen, bei drei Kindern 

(17%) erfolgte ein Pulmonalarterienbanding. Außerdem musste bei zwei Kindern (11%) 

ein Rashkind-Manöver durchgeführt werden (ein Überblick über die verschiedenen 

Verfahren bietet Anhang I). Zwei Kinder (11%) erhielten keine initiale Intervention 

oder Operation in der Neonatalzeit. Vor Komplettierung der Fontan-Operation erfolgte 

bei 16 Kindern (89%) die Versorgung mit einer bidirektionalen oberen cavopulmonalen 

Anastomose (Stage II).  
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Der sozioökonomische Status wurde bei fünf Kindern (27%) als hoch, bei sieben 

Kindern (40%) als mittel und bei sechs Kindern (33%) als niedrig eingestuft. 

 

4.2. Kontrollgruppe 

Für den Intelligenztest (WISC-IV), den Motoriktest (M-ABC2), den 

Aufmerksamkeitstest (d2-R) sowie für die Erfassung von Verhaltensproblemen 

(CBCL/4-18) und des sozioökonomischen Status wurde eine Kontrollgruppe von 16 

Kindern untersucht. Die Rekrutierung erfolgte über einen Aushang bei niedergelassenen 

Pädiatern in Gießen und Umgebung. Nach telefonischer Rücksprache und 

Einverständniserklärung wurden die Kinder nach Alter, Geschlecht und 

sozioökonomischen Status gematcht. Das mittlere Alter bei Nachuntersuchung betrug 

10;9 Jahre (Spannweite 7;8-16;9 Jahre). Die Verteilung ist Abbildung 13 zu entnehmen. 

Der sozioökonomische Status wurde bei fünf Kindern als hoch, bei neun Kindern als 

durchschnittlich sowie bei zwei Kindern als niedrig eingestuft (vgl. Kapitel 3.2.8.).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Abbildung 11.  

Altersverteilung der Kontrollgruppe (n = 16). 
 

4.3. Schulform und Fördermaßnahmen 

Im Patientenkollektiv besuchten 15 Kinder (83%) die Regelschule, ein Patient eine 

Sprachheilschule und zwei Kinder eine Förderschule für Körperbehinderte. Bei elf 

Kindern (61%) wurden zum Teil mehrere verschiedene Fördermaßnahmen 

durchgeführt. Diese umfassten Physiotherapie, Ergotherapie, Logopädie, 

Psychotherapie, Frühförderung sowie eine Integrationsmaßnahme im Kindergarten (s. 

Tabelle 5). 
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Tabelle 5.  
Fördermaßnahmen in der Untersuchungsstichprobe. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

4.4. Evaluation von Risikofaktoren und Komplikationen  

Im Rahmen dieser Arbeit wurden nach Literaturrecherche zu potentiellen patienten- und 

verfahrensspefizischen Risikofaktoren mit Einfluss auf den neurokognitiven Status 

mittels des Patienteninformationssystems des Universitätsklinikums Gießen (KAOS) 

diese Variablen retrospektiv analysiert (s. Tabelle 6). 

Es erfolgte weiterhin die Evaluierung von Komplikationen im postoperativen 

stationären Aufenthalt. Neurologisch umfassten diese bei einem Patienten (6%) eine 

spontan rückläufige intrakranielle Blutung (Stage I) sowie bei einem weiteren Patienten 

eine transitorisch-ischämische Attacke (Stage III). Hämodynamische Komplikationen 

umfassten bei zwei Patienten (11%) die Notwendigkeit einer kardiopulmonalen 

Reanimation (Stage I) sowie bei vier Patienten (22%) eine Hypoxämie < 65% SaO2 

(Stage I und Stage II). 

 

Tabelle 6. 
Erhobene patienten- und verfahrensspezifische Risikofaktoren (Fortsetzung s. nächste 

Seite). 

Fördermaßnahme n % 

Ergotherapie 5 28 

Logopädie 5 28 

Physiotherapie 4 22 

Frühförderung 2 11 

Integrationsmaßnahme 

im Kindergarten  

2 11 

Psychotherapie 1 6 

Variable n % Mittelwert Spannweite SD 

Patientenspezifische Variablen      
SSW bei Geburt   39 35-41  

APGAR 5’   10 9-10  
pH der Nabelschnurarterie   7,26 

 
7,1-7,35 0,08 

Geburtsgewicht in g   3312 2530-4450 595 
Kopfumfang bei Geburt in cm   34,6 32-37,5 1,53 



 32 

 
 

4.5. Ergebnisse der Testverfahren  

 

4.5.1. WISC-IV (Intelligenzniveau) 

Die intellektuellen Fähigkeiten der Untersuchungsstichprobe wurden mittels des 

Gesamttestwertes und der Index-Werte der WISC-IV bestimmt (s. Tabelle 7). Die 

Ergebnisse einer Patientin, die im Jahr 2013 im Alter von 17 Jahren extern im 

sozialpädiatrischen Zentrum des Helios-Klinikums Erfurt untersucht wurde, wurden 

hierbei mit einbezogen. 14 Patienten (78%) erzielten hierbei Ergebnisse, welche sich 

innerhalb einer Standardabweichung der Testnorm befanden (s. Abbildung 12). Der 

Median war geringer als die Testnorm (M(IQ) = 100), doch war er nicht signifikant 

erniedrigt (t = -1,65, p = 0,06). 

 

 

 

Sozioökonomischer Status  
-Niedrig 
-Mittel 
-Hoch 

 
5 
7 
6 

 
28 
39 
33 

   

Verfahrensspezifische Variablen      
Alter bei Stage I in Tagen   32 5-135 33,70 
Alter bei Stage II in Tagen   200 92-279 64,90 

Alter bei Stage III in Monaten   34 20-53 9 
Kumulativer postoperativer stationärer 

Aufenthalt in Tagen 
  43 18-80 17,15 

Kumulativer Aufenthalt auf der 
Intensivstation in Tagen 

  12 5-23 5,35 

Kumulative Beatmungszeit in h   82 10-144 53,91 

Kumulative Zeit des CPB in min   200 123-467 81,67 
Operation mit Aortenabklemmung 

-Zeit der Aortenabklemmung 
9 50  

34 
 

5-114 
 

31,36 
Reoperation 

-Anzahl der Reoperationen 
5 28  

 
 

1-3 
 

Reintervention 
-Anzahl der Reinterventionen 

15 83   
1-4 

 

Anzahl der Entlassmedikation 
-nach Stage I 
-nach Stage II 
-nach Stage III 

   
4 
4 
3 

 
2-7 
2-8 
1-6 
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Tabelle 7.  
Ergebnisse der Untersuchungsgruppe im WISC-IV (n = 19). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Abbildung 12.  

IQ-Verteilung der Untersuchungsgruppe im WISC-IV (n = 19). 
 

4.5.2. M-ABC2 (Motorik) 

Die Testung der grobmotorischen und feinmotorischen Fähigkeiten erfolgte mittels des 

M-ABC2. Hierbei wurde ein Gesamtwert aus den Skalen „Handgeschicklichkeit“, 

„Ballfertigkeiten“ und „Balance“ gebildet (s. Tabelle 8). Bei Testung der Feinmotorik 

(„Handgeschicklichkeit“) zeigten drei Kinder ein grenzwertiges (7 < SW < 5) und 

ebenfalls drei Kinder ein auffälliges (SW ≤ 5) Ergebnis. Im Bereich der Grobmotorik 

(„Ballfertigkeiten“ und „Balance“) zeigten ein Kind einen grenzwertigen und drei 

Kinder einen auffälligen Wert. Insgesamt zeigten 14 Kinder (83%) eine 

unterdurchschnittliche motorische Leistung (SW < 10, s. Abbildung 13). Der Median 

war im Vergleich mit der Testnorm (SW = 10) hochsignifikant niedriger (t = -2,83, p < 

0,01). 

 

 

Index des WISC-IV Median (Spannweite) Patienten mit IQ < 85 

Sprachverständnis 93 (47-117) 2 

wahrnehmungsgebundenes 
logisches Denken 

102 (51-121) 2 

Arbeitsgedächtnis 102 (54-114) 1 
Verarbeitungsgeschwindigkeit 97 (54-114) 4 

Gesamt 95 (42-117) 3 
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Tabelle 8.  
Ergebnisse der M-ABC2 (n = 18). 

 

 

 

 

 

 

 
 

   
Abbildung 13. 

SW-Verteilung der Untersuchungsgruppe im M-ABC2 (n = 18). 
 

4.5.3. d2-R (Aufmerksamkeit) 

Bei Kindern, welche älter als 9 Jahre waren, wurde die selektive Aufmerksamkeit 

mittels des d2-R erfasst (s. Abbildung 14). Es zeigte sich bei einem Patienten eine weit 

unterdurchschnittliche Konzentrationsleistung mit einem SW unterhalb von 84 Punkten. 

Der SW-Median der Konzentrationsleistung lag bei 101,5 (Spannweite 81-117) und war 

im Vergleich zur Testnorm nicht signifikant unterschiedlich (t = -0,17, p = 0,43). 

 

 

 

 

 

 

 

 

Abbildung 14. 
Verteilung der Konzentrationsleistung der Untersuchungsgruppe im d2-R (n = 14). 

Index der M-ABC2 Median 
(Spannweite) 

Patienten mit 
grenzwertigem 

Ergebnis 

Patienten mit 
klinisch 

auffälligem 
Ergebnis 

Handgeschicklichkeit 9 (4-13) 3 3 
Ballfertigkeiten 9 (2-15) 1 2 

Balance 9 (5-15) 0 1 
Gesamt 8 (3-14) 2 1 
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4.5.4. KKA (Aufmerksamkeit) 

Zur Testung der selektiven Aufmerksamkeit bei Kindern jünger als 9 Jahre wurde die 

KKA verwendet. Von allen vier getesteten Kindern wurde der maximal mögliche T-

Wert (T = 80) erzielt. Dies entsprach in allen Fällen einem Prozentrang von 100. Einem 

Kind unterlief ein Verwechslungsfehler, alle anderen konnten sämtliche Zielobjekte 

innerhalb der Zeitvorgabe korrekt identifizieren. 

 

4.5.5. CBCL/4-18 (Verhaltensauffälligkeiten) 

Mithilfe der CBCL/4-18 wurden verschiedene Verhaltensmerkmale und potentielle 

Verhaltensauffälligkeiten analysiert (s. Tabelle 9). Bei vier Kindern (22%) lag der T-

Wert im klinisch auffälligen Bereich (T > 63) und bei einem Kind (6%) im 

grenzwertigen Bereich (60 < T < 63). In den aus den Syndromskalen gebildeten 

übergeordneten Skalen (internalisierende bzw. externalisierende Probleme) zeigten sich 

internalisierende Störungen häufiger als externalisierende Störungen. Drei Kinder 

(17%) hatten klinisch auffällige (T > 63). und fünf Kinder (28%) grenzwertige 

internalisierende Probleme (60 < T < 63). Bei den externalisierenden Störungen hatten 

ein Kind einen klinisch auffälligen und drei Kinder einen grenzwertigen Testwert.  

In der Syndromskala „Körperliche Beschwerden“ wurde am häufigsten über 

Auffälligkeiten berichtet.  

 

Tabelle 9.  
Ergebnisse der CBCL/4-18 (n = 18, Fortsetzung s. nächste Seite). 

Syndromskala Median des 
T-Werts 

(Spannweite) 

Patienten mit 
grenzwertigem 

Ergebnis 

Patienten mit 
klinisch 

auffälligem 
Ergebnis 

Sozialer Rückzug (INT) 55,5 (50-69) 1 0 
Körperliche Beschwerden 

(INT) 
56 (50-75) 2 3 

Ängstlich/Depressiv (INT) 56,5 (59-67) 2 0 
Soziale Probleme 53,5 (50-69) 4 0 

Aufmerksamkeitsprobleme 53 (50-72) 0 1 

Dissoziales Verhalten (EXT) 50 (50-69) 1 0 

Aggressives Verhalten (EXT) 50 (50-74) 1 1 
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4.5.6. SF-36 (Lebensqualität) 

Die elterliche Fremdbeurteilung der gesundheitsbezogenen Lebensqualität aller Kinder 

über 14 Jahre (n = 9) erfolgte mittels des SF-36. Der allgemeine Gesundheitszustand der 

Patienten wurde in allen Fällen als „gut“ oder besser angegeben (s. Tabelle 10). Auch 

die verschiedenen Subskalen der Gesundheitsbewertung zeigten gute Ergebnisse, der 

Median lag in allen Skalen über 80 (s. Tabelle 11). 

 

Tabelle 10.  
Gesundheitsbewertung durch die Eltern im SF-36 (n = 9). 

 

Tabelle 11.  
Ergebnisse der Subskalen des SF-36 (n = 9). 

 

Internalisierende Probleme 56 (38-68) 5 3 

Externalisierende Probleme 47 (36-70) 3 1 

Gesamtwert 52 (38-71) 1 4 

Gesundheitsbewertung durch die Eltern n 

ausgezeichnet 3 

sehr gut 2 

gut 4 

weniger gut 0 

schlecht 0 

Subskala des SF-36 Median (Spannweite) 

Allgemeine Gesundheitswahrnehmung 87 (22-100) 

Psychisches Wohlbefinden 84 (68-92) 

Körperliche Schmerzen 100 (74-100) 

Körperliche Funktionsfähigkeit 90 (80-100) 

Emotionale Rollenfunktion 100 (66-100) 

Körperliche Rollenfunktion 100 (75-100) 

Soziale Funktionsfähigkeit 100 (50-100) 

Vitalität 75 (40-95) 
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4.5.7. PCQLI (Lebensqualität) 

Um neben einer Fremd- auch eine Selbsteinschätzung der gesundheitsbezogenen 

Lebensqualität zu erheben, wurde in der vorliegenden Studie der PCQLI verwendet (s. 

Tabelle 12). 

Eine klinisch auffällige Lebensqualität (Prozentrang < 10) sowie grenzwertige 

Lebensqualität (10 < Prozentrang < 20) zeigte sich bei je einem Kind. Dies konnte in 

der Selbstbeurteilungsversion durch das entsprechende Kind jedoch nicht bestätigt 

werden. Umgekehrt war das Ergebnis der Selbstbeurteilungsversion bei 2 Kindern 

auffällig und bei einem Kind grenzwertig. Auch hier war die entsprechende 

Einschätzung der Lebensqualität unauffällig. 

 

Tabelle 12.  
Ergebnisse des PCQLI in der Fremdbeurteilung (n = 18). 

 

4.5.8. Ergebnisse der Kontrollgruppe 

Die Probanden der Kontrollgruppe wurden auf Kognition (WISC-IV), Motorik (M-

ABC2), Aufmerksamkeit (d2-R und KKA) sowie Verhaltensauffälligkeiten (CBCL/4-

18) getestet (s. Tabellen 13 und 14). Der Median von WISC-IV (n = 16), M-ABC2 (n = 

16) und d2-R (n = 9) war im Vergleich zur Testnorm überdurchschnittlich. Bei der 

KKA (n = 7) erreichten alle untersuchten Kinder der Kontrollgruppe den maximal 

möglichen T-Wert von 80 entsprechend einem Prozentrang von 100. Im CBCL/4-18 

zeigten sich bei drei Kindern (19%) internalisierende Probleme, bei einem Kind (6%) 

externalisierende Probleme sowie bei zwei Kindern (13%) ein klinisch auffälliger 

Gesamttestwert.  

 

Tabelle 13. Ergebnisse der Kontrollgruppe (n = 16, Fortsetzung s. nächste Seite). 

Testverfahren Patienten mit 
grenzwertigem Ergebnis 

Patienten mit klinisch 
auffälligem Ergebnis 

PCQLI-Fremdbeurteilung 1 1 

PCQLI-Selbstbeurteilung 1 2 

Testverfahren Messgröße Median 
(Spannweite) 

WISC-IV IQ-Wert 110 (75-124) 

M-ABC2 SW 12 (7-14) 
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Tabelle 14. Ergebnisse der Kontrollgruppe im CBCL (n=16). 

 

4.5.9. Vergleich von Patientenkollektiv und Kontrollgruppe 

Der Gesamt-IQ des Patientenkollektivs war im Vergleich zur Kontrollgruppe niedriger 

(s. Abbildung 15). Nach Anwendung des t-Tests ergab sich ein hochsignifikantes 

Ergebnis (t = -2,68, p < 0,01). 

 

 

 

 

 

 

 

 

  
Abbildung 15.  

Vergleich des Gesamt-IQ von Untersuchungs- und Kontrollgruppe. 

d2-R Konzentrationsleistung 112 (87-124) 

KKA T-Wert 80 (80-80) 

CBCL/4-18 
(internalisierend) 

T-Wert 54 (36-75) 

CBCL/4-18 
(externalisierend) 

T-Wert 52 (37-64) 

CBCL/4-18 (Gesamt) T-Wert 56 (35-74) 

Testverfahren Patienten mit 
grenzwertigem Ergebnis 

Patienten mit klinisch 
auffälligem Ergebnis 

CBCL/4-18 

(internalisierend) 

0 3 

CBCL/4-18 

(externalisierend) 

0 1 

CBCL/4-18 (Gesamt) 3 2 
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Die Leistung des Patientenkollektivs in der M-ABC2 war gegenüber der Kontrollgruppe 

im Gesamttest hochsignifikant schlechter (t = -3,61, p < 0,01, s. Abbildung 16). 

 

 

 

 

 

 

 

  
 
 
 

Abbildung 16.  
Vergleich des Gesamttestwerts der M-ABC2 von Untersuchungs- und Kontrollgruppe 

 

Auch bei Vergleich der selektiven Aufmerksamkeit mittels d2-R war der Unterschied 

zwischen beiden Gruppen signifikant (t = -1,80, p = 0,04, s. Abbildung 17). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Abbildung 17.  
Vergleich der Konzentrationsleistung von Untersuchungs- und Kontrollgruppe 

 

Die Evaluation von Verhaltensauffälligkeiten im CBCL/4-18 zeigte hingegen keinen 

Unterschied von Patienten-und Kontrollgruppe (t = -0,37, p = 0,36). 
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4.5.10. Potentieller Einfluss von Risikofaktoren für eine gestörte neurokognitive 

Entwicklung 

Die Analyse der Risikofaktoren erfolgte über eine Dichotomisierung des IQ-Werts im 

WISC-IV am Median von 95 Punkten. Der Vergleich ergab für keinen Risikofaktor 

einen signifikanten Unterschieden zwischen beiden Gruppen (s. Tabelle 15). Es wurde 

daher auf eine multivariate logistische Regression verzichtet. 

 

Tabelle 15. 
Retrospektiv erhobene Risikofaktoren nach Dichotomisierung am Median des IQ-Werts 

der Untersuchungsgruppe. 
 

Indikator IQ<95 
(n=7) 

IQ>95 
(n=11) 

p 

Patientenspezifische Variablen    
SSW bei Geburt (Median) 40 38 n.s. 

APGAR 5’ (Median) 9 10 n.s. 
pH der Nabelschnurarterie 7,27 7,30 n.s. 

Geburtsgewicht in g 3100 3330 n.s. 
Kopfumfang bei Geburt in cm 35 35 n.s. 

Sozioökonomischer Status  2 2 n.s. 
Verfahrensspezifische Variablen    

Alter bei Stage I in Tagen 11 29 n.s. 

Alter bei Stage II in Tagen 159 233 n.s. 
Alter bei Stage III in Monaten 917 997 n.s. 

Kumulativer postoperativer stationärer Aufenthalt in 
Tagen 

56 32 n.s. 

Kumulativer Aufenthalt auf der Intensivstation in 
Tagen 

15 8 n.s. 

Kumulative Beatmungszeit in h 121 65 n.s. 
Kumulative Zeit des CPB in min 231 158 n.s. 

Zeit der Aortenabklemmung 27 34 n.s. 
Anzahl der Reoperationen (Median) 0 0 n.s. 

Anzahl der Reinterventionen (Median) 3 1 n.s. 
Anzahl der Entlassmedikation 

-nach Stage I 
-nach Stage II 
-nach Stage III 

 
4 
4 
4 

 
4 
4 
3 

 
n.s. 
n.s. 
n.s. 
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5. Diskussion 
Im Rahmen dieser Studie erfolgte mittels testpsychologischer Diagnostik eine 

Untersuchung von Kindern mit der Diagnose eines Hypoplastischen 

Rechtsherzsyndroms (HRHS), welche am Kinderherzzentrum Gießen im Zeitraum 

September 2000 bis Juli 2009 eine Palliation ihres Herzfehlers im Sinne einer TCPC 

erhielten. Weiterhin wurden retrospektiv aus dem elektronischen Patientensystem des 

Universitätsklinikums Gießen (KAOS) potentielle Risikofaktoren für die 

neurokognitive Entwicklung evaluiert.  

Ziel dieser Doktorarbeit war es zum einen, das Funktionsniveau der neurokognitiven 

Entwicklung im Kindes- und Jugendalter sowie Verhaltensauffälligkeiten und die 

gesundheitsbezogene Lebensqualität abzubilden. Zum anderen sollte ein möglicher 

Zusammenhang zwischen verschiedenen erhobenen Risikofaktoren und der 

Entwicklung der Kinder eruiert werden. 

Die Untersuchung erfolgte in großem zeitlichem Abstand (9;10 Jahre) zur 

Komplettierung der TCPC, da die Datenlage zur Neurokognition im Kindes- und 

Jugendalter nicht ausreichend ist. Zum anderen konnte hierdurch erreicht werden, dass 

lediglich der langfristige Einfluss von Risikofaktoren auf die neurokognitive 

Entwicklung dargestellt wird. 

Die Auswertung der Daten des WISC-IV ergab hochsignifikante Unterschiede im 

Vergleich zur Kontrollgruppe (M (IQ) = 95 gegenüber M (IQ) = 110; t = -2,68, p < 

0,01). Dabei schnitten die Patienten besonders in den Bereichen Sprachverständnis 

(M=93) und Verarbeitungsgeschwindigkeit (M=97) schlechter ab als in den Bereichen 

wahrnehmungsgebundenes logisches Denken (M=102) und Arbeitsgedächtnis (M=102). 

Die Schwäche im Sprachverständnis könnte durch den Migrationshintergrund zweier 

Kinder mitbedingt sein. Im Vergleich zur Gesamtbevölkerung zeigte sich jedoch kein 

signifikanter Unterschied im Intelligenzniveau (t = -1,65, p = 0,06). Diese Diskrepanz 

könnte mit dem im Vergleich zur Testnorm guten Abschneiden der Kontrollgruppe (n 

=16) erklärt werden. Einige Studien an Kindern mit univentrikulären Herzfehlern 

vermuten ein erhöhtes Risiko neurokognitiver Defizite (Bellinger et al., 2015; Mahle et 

al., 2000b, Puosi et al., 2011; Sarajuuri et al., 2007; Sarajuuri et al., 2010; Sarajuuri et 

al., 2012; Vahsen et al., 2018), während andere Autoren jedoch auch über normale 

Intelligenzquotienten dieser Patientengruppe berichten (Forbess et al., 2001; Goldberg 

et al., 2000; Sarrechia et al., 2016; Wernovsky et al., 2000). Die vorliegende 
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Untersuchung zeigte ähnliche Ergebnisse wie bei einer Studie von Sarajuuri und 

Kollegen, bei welcher Kinder mit HLHS (n=21) und anderen UVH (n=13) im Alter von 

5 Jahren neurokognitiv nachuntersucht wurden (Sarajuuri et al., 2012). Auch hier war 

der Gesamt-IQ im Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence Revised 

(WPPSI-R) bei den Kindern mit UVH signifikant niedriger im Vergleich zur 

Kontrollgruppe, jedoch war der Unterschied zur Gesamtbevölkerung nicht signifikant. 

In einer Studie von Goldberg und Kollegen an Kindern mit HLHS (n=26) und anderen 

UVH (n=25) im Alter von 34 bis 96 Monaten wiederum zeigte sich kein niedrigerer IQ 

im Vergleich zur Grundgesamtheit (Goldberg et al., 2000). Dagegen erzielte die Gruppe 

mit HLHS im Gesamt-IQ des WPPSI-R im Vergleich zu Kindern mit anderen UVH 

schlechtere Ergebnisse. Der Mittelwert des Gesamt-IQ bei der Gruppe mit UVH lag 

hier bei 107,0 Punkten. 

Bei Betrachtung der Ergebnisse des Motoriktests M-ABC2 zeigte sich im 

Gesamttestwert ein hochsignifikant niedrigeres Ergebnis (SW = 8) als in der 

Kontrollgruppe (SW = 12; t = -3,61, p < 0,01) sowie der Grundgesamtheit (t = -2,83, p 

< 0,01). Ein klinisch auffälliges Ergebnis in den Teilbereichen sowie im Gesamttest 

zeigte sich bei sieben Kindern (38%), hiervon drei im Bereich im Teilbereich 

„Handgeschicklichkeit“. Ähnliche Ergebnisse mit Einschränkung der Feinmotorik 

zeigten sich auch in einer Studie von Sarrechia und Kollegen, bei welcher die 

Handgeschicklichkeit mit verschiedenen Aufgaben des sensomotorischen Teilbereichs 

des Developmentel Neuropsychological Assessment (NEPSY) getestet wurde 

(Sarrechia et al., 2016). Im Einklang hierzu berichten auch andere Studien über eine 

motorische Entwicklungsverzögerung (Mäenpää et al., 2016; Sarajuuri et al., 2009; 

Sarajuuri et al., 2010; Vahsen et al., 2018).  

Die Erfassung der selektiven Aufmerksamkeit mittels des d2-R (n = 14) lag bei einer 

medianen Konzentrationsleistung von 101,5 Punkten. Es zeigte sich zwar ein 

signifikanter Unterschied zur Kontrollgruppe (M = 112, t = -1,80, p = 0,04), jedoch 

nicht zur Normalbevölkerung (t = -0,17, p = 0,43). Auch hier könnte analog zu den 

Ergebnissen im WISC-IV die Diskrepanz auf die im Vergleich zur Gesamtbevölkerung 

besseren Ergebnisse der Kontrollgruppe zurückgeführt werden. Alle vier Kinder, 

welche mit der KKA getestet wurden, erreichten alle einen Prozentrang von 100. Dieser 

zu beobachtende Deckeneffekt verweist darauf, dass die KKA möglicherweise in der 

Altersgruppe der 6- 8-jährigen zu leicht sein könnte (Krampen, 2007). Es existieren 

bisher nur wenige Studien zur Evaluierung von Aufmerksamkeitsproblemen bei 
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Kindern mit angeborenem Herzfehler. Einige Autoren berichten über Defizite bei 

Kindern mit UVH (Gaynor et al., 2014; McCrindle et al., 2006; Sarrechia et al., 2016) 

und anderen Vitien (Hövels-Gürich et al., 2007), jedoch fanden beispielsweise Puosi 

und Kollegen bei Kindern mit UVH im Vergleich zu Kindern mit HLHS keine 

Einschränkung hinsichtlich der Aufmerksamkeitsleistung (Puosi et al., 2011). Kinder 

mit Fontan-Physiologie und anderen kongenitalen Herzvitien scheinen weiterhin ein 

erhöhtes Risiko zu haben, eine ADHS zu entwickeln (Bellinger et al., 2011; Bellinger et 

al., 2015, Mahle et al., 2000b). 

In dieser Studie wurden Verhaltensauffälligkeiten mittels einer Fremdbeurteilung durch 

die Eltern erfasst. Im CBCL/4-18 zeigten sich bei insgesamt vier von 18 Kindern (22%) 

ein klinisch auffälliges Verhalten im Gesamttest. Es überwiegen hierbei die 

internalisierenden Probleme (drei Kinder, 17%) gegenüber den externalisierenden 

Problemen (ein Kind, 6%). Das Ergebnis im Gesamtwert (M(T-Wert) = 52) erwies sich 

im Vergleich zur Kontrollgruppe (M(T-Wert) = 56) nicht als signifikant (t = -0,37, p = 

0,35). Eine Förderung im Sinne einer Psychotherapie wurde lediglich bei einem Kind 

wahrgenommen. Ähnliche Ergebnisse zeigten sich auch bei einer Studie von Sarajuuri 

und Kollegen. Hier wurden Kinder mit HLHS (n = 23) sowie Kinder mit UVH (n = 14) 

mit einer gesunden Kontrollgruppe (n = 46) verglichen. Dabei zeigten sich zwar 

vermehrt Verhaltensauffälligkeiten bei Kindern mit HLHS, die Gruppe der Kinder mit 

UVH unterschied sich jedoch nicht signifikant von der Kontrollgruppe (Sarajuuri et al., 

2012). Der Anteil von 22% an Kindern mit Verhaltensauffälligkeiten in unserer Studie 

zeigt auf der anderen Seite jedoch auch, dass ein Einfluss der psychosozialen 

Komponente einer chronischen Krankheit bedacht werden sollte, da dieser mit dem 

Risiko der Entwicklung einer Verhaltensstörung assoziiert ist (Lavigne und Faier-

Routman, 1992). Verhaltensauffälligkeiten von Kindern mit UVH wurden bereits in 

verschiedenen Studien beschrieben (Calderon et al., 2016, McCrindle et al., 2006, 

Mahle et al., 2000b). Diese umfassen sowohl internalisierende Probleme und Störungen 

des Sozialverhaltens (Vahsen et al., 2018) als auch externalisierende Probleme 

(Sarrechia et al., 2016). Einige Studien legen zudem nahe, dass insbesondere Kinder mit 

HLHS häufiger ein problematisches Verhalten entwickeln als Kinder mit ätiologisch 

anderweitigem UVH (Davidson et al., 2015; Gaynor et al., 2014; Sarajuuri et al., 2012).  

In der vorliegenden Studie wurde die gesundheitsbezogene Lebensqualität mittels einer 

Fremdbeurteilung durch die Eltern im Fragebogen SF-36 (n=9) erfasst. Da einige 

Studien berichten, dass Eltern chronischer kranker Kinder die Lebensqualität dieser als 
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falsch-niedrig einschätzen (Lambert et al., 2009), wurde zusätzlich der Fragebogen 

PCQLI (n = 18) verwendet, welcher ab einer Altersgrenze von 8 Jahren neben der 

Fremdbeurteilung auch eine Selbstbeurteilung enthält. In der Fremdbeurteilung durch 

die Eltern mittels SF-36 gaben alle Eltern den allgemeinen Gesundheitszustand als gut 

oder besser an. Auch in den acht Subskalen der Gesundheitsbewertung zeigten sich 

sowohl im physischen als auch im psychischen Bereich im Median durchweg positive 

Ergebnisse. Die Auswertung der Ergebnisse des PCQLI ergab, dass Eltern und Kinder 

die gesundheitsbezogene Lebensqualität weitestgehend kongruent betrachten. In der 

Fremdbeurteilung zeigte sich bei einem von 18 Kindern eine Beeinträchtigung der 

Lebensqualität, die in der Selbstbeurteilung allerdings nicht bestätigt wurde. Umgekehrt 

bewerteten zwei Kinder ihre Lebensqualität als schlecht, wohingegen das Elternurteil 

hier unauffällig ausfiel. Insgesamt zeigte sich also, dass Kinder mit HRHS zum Großteil 

über eine gute Lebensqualität verfügen. Zu diesem Ergebnis kommen auch Hock et al. 

(2018) bei einer Untersuchung an 78 Kindern nach TCPC. Die Gründe hierfür sind 

vermutlich vielfältig und umfassen beispielsweise eine verstärkte familiäre Bindung, 

Coping-Strategien, aber auch Verdrängung (Müller et al., 2014). Weiterhin kann 

vermutet werden, dass Kinder mit HRHS mit diesem kongenitalen Herzfehler 

aufwachsen und sich der Limitierung aufgrund ihrer Erkrankung aus diesem Grund 

weniger bewusst sind (Hock et al., 2018). Die gesundheitsbezogene Lebensqualität von 

Kindern mit UVH wurde in verschiedenen Studien untersucht, jedoch unterschiedlich 

bewertet. Einige Autoren kommen zu dem Ergebnis, die Lebensqualität sei nicht 

beeinträchtigt (Vahsen et al., 2018, Hock et al., 2018, Müller et al., 2009, Ekman-

Joellson et al., 2004), wohingegen andere über Einschränkungen berichten (Mellander 

et al., 2007, McCrindle et al., 2006, Uzark et al., 2016).  

Ein weiterer Teil dieser Studie bestand darin, retrospektiv Risikofaktoren zu evaluieren, 

die insbesondere den langfristigen Verlauf der neurokognitiven Entwicklung von 

Patienten mit HRHS beeinflussen. Es konnten bereits zahlreiche medizinische und 

psychosoziale Risikofaktoren für die neurokognitive Entwicklung von Kindern mit 

UVH evaluiert werden (Marino et al., 2012). Diese Risikofaktoren sind vielfältig und 

umfassen verschiedene verfahrensspezifische und patientenspezifische Variablen 

(Bellinger et al., 2015; Forbess et al., 2002b; Gaynor et al., 2003, Gaynor et al., 2007; 

Limperopoulos et al., 2000; Goldberg et al., 2011; Limperopoulos et al., 2000; Mahle et 

al., 2001; Newburger et al., 2003; Sakamoto et al., 2004). In unserer Untersuchung 

wurden Risikofaktoren der neurokognitiven Entwicklung ausgewählt, welche bereits in 
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vorangegangenen Studien als solche identifiziert oder vermutet worden sind. 

Anschließend wurden die IQ-Werte des Patientenkollektivs (n = 18) am Median (IQ = 

95) dichotomisiert. Ziel war es, einen möglichen Einfluss auf den langfristigen Verlauf 

bis hin in das Jugendalter zu erkennen, da die Datenlage hierzu bislang als nicht 

hinreichend betrachtet werden muss.  

Die Analyse der patientenspezifischen Variablen (s. Tabelle 14) ergab für keine 

Variable eine statistische Signifikanz. Dies steht im Widerspruch zu einigen Studien, 

bei denen beispielsweise der APGAR-Wert nach 5 Minuten (Gaynor et al., 2006; 

Goldberg und Newburger, 2012) oder der sozioökonomische Status (Forbess et al., 

2002b) als mögliche Risikofaktoren für die neurokognitive Entwicklung bei Kindern 

mit kongenitalen Herzfehlern diskutiert werden. Die Auswahl der in dieser Studie 

evaluierten patientenspezifischen Variablen „SSW bei Geburt“ sowie „Geburtsgewicht“ 

sollte weiterhin kritisch hinterfragt werden, da beispielsweise Miatton et al. (2006) 

berichten, dass Frühgeburtlichkeit sowie ein niedriges Geburtsgewicht nicht nur speziell 

für Kinder mit kongenitalem Herzvitium eine verminderte kognitive Leistung mit sich 

bringen und daher als Exklusionskriterium oder Confounder-Variable diskutiert werden 

könnten. 

Bei Evaluation der verfahrensspezifischen Risikofaktoren zeigte in dieser Studie keine 

Variable einen statistisch signifikanten Zusammenhang mit dem IQ. Eine Tendenz in 

die erwartete Richtung, der allerdings keine Signifikanz erreichte, zeigte sich für die 

Dauer des CPB und den kumulativen postoperativen stationären Aufenthalt. In 

vorangegangenen Studien fanden beispielsweise bereits Sarajuuri et al. (2007) einen 

signifikanten Zusammenhang zwischen Dauer des CPB und IQ bei Kindern mit UVH. 

Die Ursachen hierfür liegen in potentiell hirnschädigenden Komplikationen des 

Verfahrens wie der Auslösung einer inflammatorischen Mikrovaskulopathie (Kirklin et 

al., 1983) oder der Triggerung von Mikroembolismen (Blauth et al., 1988). Auch das 

Alter bei herzchirurgischer Operation scheint ein Prädiktor für die neurokognitive 

Entwicklung bei Kindern mit kongenitalen Herzvitien zu sein, da dass im Wachstum 

befindliche Gehirn gerade im ersten Lebensjahr anfällig für eine hypoxische 

Schädigung ist (Trittenwein et al., 2003). Weiterhin scheint auch der kumulative 

postoperative Krankenhausaufenthalt nach Operation in einer Untersuchung von 

Hansen et al. (2016) mit dem IQ von Kindern mit HLHS assoziiert zu sein, wohingegen 

in einer Studie von Sarajuuri et al. (2012) dieser nicht als Risikofaktor identifiziert 

werden konnte.  
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Die vorliegende Arbeit weist einige Schwächen und Limitierungen auf. Es wurde der 

Ist-Zustand der Neurokognition einer heterogenen Altersgruppe von Kindern mit HRHS 

erfasst. Rückschlüsse auf den Longitudinalcharakter der Entwicklung konnten jedoch 

nicht gezogen werden. Da die Studie an einem einzelnen Zentrum durchgeführt wurde 

und das HRHS ein äußerst seltener Herzfehler ist, war das rekrutierte Patientenkollektiv 

nach Anwendung der Ausschlusskriterien klein. Hierdurch war es schwierig, valide 

Rückschlüsse aus den erhobenen Untersuchungen und der retrospektiven Analyse der 

Risikofaktoren zu gewinnen. Trotz Kopplung der Studie mit der jährlichen Nachsorge 

im Universitätsklinikum Gießen konnte lediglich bei 18 von 27 (67%) aller im Zeitraum 

2000-2009 operierten Kinder die Untersuchung durchgeführt werden. Die Begründung 

hierin lag meist im Umzug der betreffenden Familien und der Anbindung an andere 

Kliniken oder niedergelassene Kardiologen (vgl. Kapitel 3.1.). 

Positiv hervorzuheben ist, dass durch die ausschließliche Teilnahme von Patienten mit 

HRHS bei bisher unzureichender Studienlage einen Einblick in den Stand der 

Neurokognition und Lebensqualität dieser Patientengruppe gewonnen werden konnte. 

Ebenso wurden alle Untersuchungen mit einem hohen Maß an Standardisierung von 

einem Untersucher im gleichen Raum zur jeweils gleichen Uhrzeit durchgeführt. Eine 

mögliche Selektions-Bias durch vermehrte Teilnahme von motivierteren Familien 

wurde durch die Terminvergabe eines Nachsorgetermins am selben Tag in der 

kinderkardiologischen Sprechstunde vermieden.  

 

Im Rahmen dieser Studie wurde erstmals eine größere Gruppe von Patienten mit 

Palliation eines HRHS umfassend in einem Alter nachuntersucht, in welchem valide 

testpsychologische Befunde erhoben werden können. Die gewonnenen Erkenntnisse aus 

dieser Studie können für eine verbesserte Nachsorge und Beratung von Patienten und 

deren Eltern verwendet werden. In dieser Studie konnte mit einigen hochsignifikanten 

Ergebnissen gezeigt werden, dass auch Patienten mit HRHS einem erhöhten Risiko der 

Entwicklung einer neurokognitiven Störung, besonders im Bereich der fein- und 

grobmotorischen Fertigkeiten, ausgesetzt sind. Erfreulicherweise konnte bei unserem 

Patientenkollektiv ein guter Adaptationsprozess an das Krankheitsbild in der Selbst- 

sowie Fremdbeurteilung im Sinne einer zufriedenstellenden Lebensqualität beobachtet 

werden. Wünschenswert wäre eine sorgfältige Kontrolle der neurokognitiven 

Entwicklung und der Lebensqualität im Rahmen der halbjährlichen oder jährlichen 

Nachuntersuchungen, da bislang der volle Umfang der neurokognitiven Entwicklung 
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von Kindern mit HRHS häufig oft erst im Jugendalter erkannt wird. Bekanntermaßen 

bringt diese Zeit ein besonders hohes Maß an akademischen sowie sozialen 

Herausforderungen mit sich (Bellinger et al., 2015). Der verhältnismäßig geringe Anteil 

an Kindern mit einer Verhaltensstörung in dieser Studie ist ebenso als positiv zu 

bewerten. Bei psychologischen Auffälligkeiten, dem Verdacht auf eine gestörte 

Entwicklung der Neurokognition sowie beim Auftreten von Verhaltensstörungen sollte 

rechtzeitig eine weiterführende Diagnostik in einem sozialpädiatrischen Zentrum 

erfolgen, um frühzeitig zu therapeutisch intervenieren zu können. Weiterhin wäre es 

aufschlussreich, eine Längsschnittstudie im Rahmen dieser möglichen routinemäßigen 

Nachuntersuchungen der Neurokognition durchzuführen, um die Entstehung einer 

Störung besser nachvollziehen zu können sowie eine mögliche Dynamik zu erkennen.  

 

6. Zusammenfassung 
Ziel dieser Studie war es, den Leistungsstand von Kindern nach erfolgreicher Fontan-

Palliation bei hypoplastischem Rechtsherzsyndrom (HRHS) bezüglich Kognition, 

Motorik und Aufmerksamkeit zu erfassen, Häufigkeit und Ausmaß von 

Verhaltensauffälligkeiten zu ermitteln, die gesundheitsbezogene Lebensqualität zu 

untersuchen sowie potentielle Risikofaktoren für eine Störung der neurokognitiven 

Entwicklung zu identifizieren. Hierfür wurden mittels differenzierter 

testpsychologischer Diagnostik 19 Patienten im Alter von 7;0-16;7 Jahren (Median: 

12;8 Jahre) untersucht, welche am Kinderherzzentrum Gießen im Zeitraum September 

2000 bis Juli 2009 eine TCPC erhalten hatten. Mithilfe des elektronischen 

Patientenerfassungssystems KAOS erfolgte eine retrospektive Analyse der potentiellen 

Risikofaktoren für die neurokognitive Entwicklung. 

Von 27 Kindern, welche im Zeitraum September 2000 bis Juli 2009 operiert wurden, 

nahmen 18 (67%) teil. Desweiteren wurde von einem Kind die Untersuchung aus einem 

externen SPZ mit in die statistische Auswertung miteinbezogen. Die erhobenen Daten 

wurden mit einer altersgematchten Kontrollgruppe (n=16) verglichen.  

Zur Erfassung des IQ wurde der WISC-IV verwendet. Der mediane IQ belief sich auf 

95 Punkte (Spannweite 42-117 Punkte). Drei Patienten waren unterdurchschnittlich 

intelligent (IQ < 84). Der IQ war hochsignifikant niedriger im Vergleich zur 

Kontrollgruppe (M(IQ)=110; t = -2,68, p < 0,01). Im Vergleich zur Testnorm zeigte 

sich jedoch kein Unterschied (t = -1,65, p = 0,06). Die Beurteilung der fein- und 
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grobmotorischen Fertigkeiten erfolgte mittels des M-ABC2. Der mediane SW lag bei 8 

Punkten (Spannweite 3-14) und war hochsignifikant niedriger als der Wert der 

Kontrollgruppe (SW = 12; t = -3,61, p < 0,01) und der Testnorm (t = -2,83, p < 0,01).  

Die Untersuchung der selektiven Aufmerksamkeit im d2-R war mit einem Median von 

101,5 Punkten (Spannweite 81-117 Punkte) zwar niedriger in der Kontrollgruppe (M = 

112, t = -1,80, p = 0,04), jedoch unauffällig gegenüber der Testnorm (t = -0,17, p = 

0,43). Die Signifikanzdiskrepanzen bei d2-R und WISC-IV wurden auf das im 

Vergleich zur Testnorm gute Abschneiden der Kontrollgruppe zurückgeführt. 

Bei der Testung von Verhaltensmerkmalen zeigte sich im CBCL/4-18 bei vier Kindern 

(22%) ein klinisch auffälliges Verhalten, wobei internalisierende Störungen häufiger 

auftraten als externalisierende Störungen. In Bezug auf den T-Wert war kein 

signifikanter Unterschied zur Kontrollgruppe nachweisbar (t = -0,37, p = 0,35). 

Im SF-36 wurde die gesundheitsbezogene Lebensqualität von allen Eltern als "gut" oder 

besser eingeschätzt, während in der PCQLI zwei Kinder sowie ein Elternpaar über eine 

Einschränkung derselben berichteten. Die PCQLI zeigte außerdem eine Kongruenz von 

Selbst- und Fremdbeurteilung der Lebensqualität.  

Eine retrospektive Analyse der Risikofaktoren erbrachte weder bei den 

patientenspezifischen noch bei den verfahrensspezifischen Variablen einen 

signifikanten Zusammenhang zur Kognition. 

Insgesamt zeigte sich in dieser Studie, dass Kinder mit HRHS einem erhöhten Risiko 

kognitiver Entwicklungsstörungen ausgesetzt sind, jedoch zum Großteil über eine gute 

Lebensqualität verfügen. Eine Kontrolle von Neurokognition, Verhalten und 

Lebensqualität sollte im Rahmen der Nachsorge in regelmäßigen Abständen erfolgen, 

um bei Auffälligkeiten frühzeitig diagnostizieren und intervenieren zu können.  

 

7. Summary 
The major aim of this study was to assess comprehensively neurocognitive status, 

behaviour and quality of life in children with hypoplastic right heart syndrome (HRHS) 

after palliation with a total cavopulmonary connection. A further goal was to analyze 

retrospectively which potential risk factors contributed to impaired neurocognitive 

function. A total of 18 children aging 7 to 16 years (Median 12;8 years) underwent 

standardized testing at the Pediatric Heart center in Giessen, Germany. The examination 

included measurement of intelligence (WISC-IV), motor function (M-ABC2), attention 
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function (d2-R and KKA), behaviour (CBCL/4-18), and health-related quality of life 

(SF-36 and PCQLI). The results were compared with an aged-matched control group (n 

= 16). Median IQ was 95 (range 42-117). 3 children had IQ scores which were below 

average (IQ < 84). Motor function was significantly impaired in our study group 

compared to the norm sample and the control group (p < 0,01). The application of d2-R 

showed no attention deficit in our patient collective. Parental reporting of clinical 

relevant behavioural abnormalities occurred in four patients (22%). 2 children and 1 

parent couple reported about a poor quality of life, all other remaining parents and 

children judged the overall quality of life good or very good in the SF-36 questionnaire 

The PCQLI questionnaire showed a good match between children and parents 

concerning health-related quality of life.  

In conclusion, children with HRHS are at increased risk for neurodevelopmental delays 

and behavioural disorders, whereas the overall health-related quality of life is good. 

Long-term follow-up examinations are necessary to ensure early diagnosis of 

neurocognitive dysfunction and to allow timely therapeutic intervention in this group. 
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8. Abkürzungsverzeichnis 
ADHS Aufmerksamkeits-Defizit-Hyperaktivitätsstörung 

APGAR Punkteschema zur klinischen Beurteilung von Neugeborenen 

ASD Atriumseptumdefekt 

CBCL/4-18 Child Behavior Checklist/4-18 

CPB cardiopulmonal bypass (kardiopulmonaler Bypass) 

d2-R d2-Revision 

DHCA Herz-Kreislaufstillstand in tiefer Hypothermie 

HLHS Hypoplastisches Linksherzsyndrom 

HRHS Hypoplastisches Rechtsherzsyndrom 

IQ Intelligenzquotient 

KKA Kaseler Konzentrationsaufgabe 

M-ABC2 Movement Assessment Battery for Children 

MRT Magnetresonanztomographie 

NEPSY Developmentel Neuropsychological Assessment 

PCQLI Pediatric Cardiac Quality of Life Inventory 

SSW Schwangerschaftswoche 

TCPC Total cavopulmonary connection (totale cavopulmonale Konnektion) 

UVH univentrikulärer Herzfehler 

SD standard deviation (Standardabweichung) 

SF-36 Short-Form-36-Health Survey 

SW Standardwert 

VSD Ventrikelseptumdefekt 

WISC-IV Wechsler-Intelligence-Scale IV 

WPPSI-R Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence Revised  

ZNS Zentralnervensystem 
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9. Abbildungsverzeichnis 
Abbildung 1: Einteilung der Trikuspidalatresie nach Edwards und Burchell (aus: 
Deverall, P. B., Lincoln, J. C. R., Aberdeen, E., Bonham-Carter, R. E., Waterston, D. J. 
(1969): Surgical management of tricuspid atresia. Thorax. 24(2):239-245.) 
 

Abbildung 2. Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum (aus: Bichell, D. P. 
(2006): Chapter 36 - Pulmonary Atresia with Intact Ventricular Septum. In: Nichols, D. 
G., Ungerleider, R. M., Spevak, P. J., Greeley, W. J., Cameron, D. E., Lappe, D. G., 
Wetzel, R. C. (Hrsg.): Critical Heart Disease in Infants and Children (2nd Edition) (S. 
767–776). Philadelphia: Mosby). 
 

Abbildung 3. Dysbalancierter atrioventrikulärer Septumdefekt mit hypoplastischem 
rechten Ventrikel (aus: Kaulitz, R. und Hofbeck, M. (2005): Current treatment and 
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Anhang B: Untertests des M-ABC2 im Altersbereich 11-16 Jahre 
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Anhang C: Ausschnitt aus dem d2-R-Testbogen 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
Anhang D: Ausschnitt aus dem KKA-Testbogen 
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Anhang E: Ausschnitt aus dem Fragenkatalog des CBCL/4-18 
 



 70 

Anhang F: Dimensionen der Lebensquailität des SF-36 
 
 

Dimension Beschreibung 

Körperliche Funktionsfähigkeit 
Ausmaß, in welchem der 

Gesundheitszustand körperliche 
Aktivitäten beeinträchtigt 

Körperliche Rollenfunktion 
Ausmaß, in welchem der körperliche 
Gesundheitszustand die Arbeit oder 

andere tägliche Aktivitäten beeinträchtigt 

KörperlicheSchmerzen 
Ausmaß an Schmerzen und Einfluss der 

Schmerzen auf normale Arbeit 

Allgemeine Gesundheitswahrnehmung 

Persönliche Beurteilung der Gesundheit, 
einschließlich aktueller 

Gesundheitszustand, zukünftige 
Erwartungen und Widerstandsfähigkeit 

gegenüber Erkrankungen 

Vitalität 
Sich energiegeladen und voller Schwung 

fühlen versus müde und erschöpft 

SozialeFunktionsfähigkeit 

Ausmaß, in welchem die körperliche 
Gesundheit oder emotionale Probleme 

normale soziale Aktivitäten 
beeinträchtigen 

Emotionale Rollenfunktion Ausmaß inwelchememotionale Probleme 
die Arbeit oder andere tägliche 

Aktivitäten beeinträchtigen 

Psychisches Wohlbefinden Allgemeine psychische Gesundheit 
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Anhang G: Fragebogen zum sozioökonomischen Status 
 
Liebe Eltern,  
folgender Fragebogen ist im Rahmen der Studie „Neurokognitive Entwicklung der 
Kinder nach univentrikulärer Palliation (Fontan-Zirkulation/ TCPC)“ erstellt worden. 
Wir bitten Sie darum, die folgenden Fragen vollständig zu beantworten. Alle Daten 
werden selbstverständlich anonym behandelt, wir danken Ihnen für Ihre 
Zusammenarbeit. Bei Unklarheiten oder Rückfragen wenden Sie sich bitte an den 
entsprechenden Studienleiter.   
 
Name:  
 
Fragebogen zum sozioökonomischen Status und zur Schulbildung: 

1. Im Rahmen der schulischen Weiterbildung haben Sie welchen (höchsten) 
Abschluss absolviert?  

Vater   ________________ 
Mutter  ________________ 
 

2. Haben Sie weiterführend eine Ausbildung bzw. einen Studiengang absolviert? 
Vater  ________________ 
Mutter  ________________ 
 

3. Bei Berufstätigkeit, welchen Beruf üben Sie aus? 
Vater  ________________ 
Mutter  ________________ 
 

 
 
1. Welche Schule besucht Ihr Kind? (Grundschule, Sonderschule, Hauptschule, 

Gesamtschule, Realschule, Gymnasium, Waldorfschule) 
 ____________________ 

2. Zum Zeitpunkt der Untersuchung befindet sich Ihr Kind in welcher Klasse? 
___________________ 

3. Bestand bei Ihrem Kind die Notwendigkeit eine Klasse wiederholen zu müssen?     
ja £       nein £ 

 Warum? __________________ 
4. Hat es bei Ihrem Kind Anlass zu einem Schulwechsel gegeben? Können Sie 

bitte den Grund für diesen Schulwechsel nennen? 
__________________________________________________________ 

5. Befindet sich Ihr Kind in Ausbildung bzw. im Studium?  
 __________________________ 

6. Steht Ihr Kind kurz vor Ausbildungsbeginn bzw. Einstieg vor dem Studium? 
 __________________________ 
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1. Hat Ihr Kind nach den Operationen bestimmte Fördermaßnahmen erhalten? 
(Anbei finden Sie eine Liste der möglichen Fördermaßnahmen, kreuzen Sie bitte 
die entsprechende Antwort an und nennen Sie bei den durchgeführten 
Maßnahmen die ungefähre Dauer in Monaten) 

 
Frühförderung        nein £    ja £  
Dauer   ____________________ 
Integrationsplatz im Kindergarten   nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
G-Sonderschule     nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
L-Sonderschule     nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
K-Sonderschule     nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
Physiotherapie     nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
Ergotherapie      nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
Logopädie      nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
Psychologische Betreuung     nein £    ja £ 
Dauer   ____________________ 
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Anhang H: Anschreiben an die Eltern für die Studienteilnahme 
 
Liebe Eltern, liebe Patienten, 
 
Ihr Kind leidet an einem seltenen Herzfehler und wurde vor einigen Jahren im 
Kinderherzzentrum Gießen operiert. Die Behandlung und Therapie sowie die Nachsorge 
haben sich in den letzten Jahren verbessert. Dennoch kann man aufgrund der Schwere 
des Herzfehlers sagen, dass der Start ins Leben unter anderen Umständen als im 
Vergleich zu herzgesunden Kindern verläuft. In jüngster Vergangenheit wurden erste 
Studien veröffentlicht, die Hinweise ergaben, dass Kinder nach erfolgreicher Fontan-
Operation (TCPC) auf längere Sicht hin neurologische und motorische Defizite haben 
können. Genauere Daten liegen bisher jedoch nicht vor. 
 
Um die bestehenden Behandlungsmethoden auf Effektivität und Verträglichkeit zu 
untersuchen, ist man auf klinische Studien angewiesen. Wir möchten daher eine möglichst 
große Gruppe von Patienten, die in unserem Zentrum behandelt wurden, in einer Studie 
untersuchen. 
 
Diese Studie befasst sich mit der Langzeitprognose der neurologischen und motorischen 
Entwicklung von Kindern nach Fontan-Operation. Ziel dieser Studie ist es, 
herauszufinden, ob im Vergleich zu herzgesunden Kindern neurologische, 
verhaltensspezifische und/oder motorische Unterschiede bestehen. Wir möchten mit dieser 
Untersuchung mögliche Einflussfaktoren, Risikofaktoren und die Langzeitauswirkungen 
des Herzfehlers erfassen.  
Die Ergebnisse sollen helfen mögliche Defizite frühzeitig zu erkennen, um mit 
entsprechenden Therapiemöglichkeiten oder Frühförderprogramme die Lebensqualität 
betroffener Kinder zu verbessern.  
 
Die Teilnahme Ihres Kindes an der Studie ist freiwillig. Ihr Kind wird in dieser 
Untersuchung also nur dann einbezogen, wenn Sie dazu schriftlich oder mündlich Ihre 
Einwilligung geben. Sofern Ihr Kind nicht an der Studie teilnehmen oder später aus der 
laufenden Untersuchung ausscheiden möchte, so entstehen Ihnen und Ihrem Kind daraus 
keine Nachteile. Alle Daten werden selbstverständlich anonym behandelt.  
 
Liebe Eltern, mit der Teilnahme Ihres Kindes können Sie uns dabei helfen, die Betreuung 
von Kindern mit Fontanzirkulation zu verbessern. Wir freuen uns daher über eine 
Teilnahme Ihres Kindes an unserer Untersuchung. 
 
 
Wir verbleiben mit freundlichen Grüßen 
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Anhang I: Übersicht über verschiedene Verfahren zur Erhaltung der 

Lungenperfusion in der Neonatalperiode 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

Verfahren Beschreibung 

DA-Stenting Interventionelles Verfahren zur Sicherstellung des pulmonalen 

Blutflusses 

Aortopulmonaler 

Shunt 

Sicherstellung eines Ductucsunabhängigen pulmonalen 

Blutflusses durch Shunt von Aorta zum Truncus pulmonalis 

Mod. Blalock-

Taussig-Shunt 

Sicherstellung eines Ductucsunabhängigen pulmonalen 

Blutflusses durch Shunt von Arteria subclavia zur 

Pulmonalarterie 

PA-Banding Drosselung des pulmonalen Blutflusses durch „Bändelung“ 

der Pulmonalarterie 

Rashkind-Manöver Interventionelle Schaffung eines ASD 
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