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Kurzzusammenfassung

Hintergrund: Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AHF) weisen ein Risiko fur
Entwicklungsverzégerungen von Motorik, Kognition und Sprache auf. Insbesondere
Kinder mit komplexen AHF, wie einem univentrikularen Herzfehler (UVH) und einer
Transposition der grof3en Arterien (TGA), die bereits in der Neonatalperiode operiert
werden mussen, haben hierfir ein hohes Risiko. Diese Entwicklungsverzogerungen

kénnen langfristig die schulischen Leistungen beeintrachtigen.

Zielsetzung: Ziel der Studie war es, den Schulbildungsgrad von Patienten mit UVH
oder TGA nach vorangegangener Herzoperation in der Neonatalperiode zu evaluieren
und den Zusammenhang mit dem elterlichen Bildungsstatus, einer pranatalen

Diagnose und der Inanspruchnahme von Fruhférderung zu eruieren.

Methoden: 2017 wurde eine explorative Online-Umfrage als Querschnittsstudie mit
Patienten durchgefiihrt, die im Nationalen Register fir angeborene Herzfehler
(NRAHF) in Deutschland registriert sind. Fur diese Studie erfolgte eine Subgruppen-
Analyse bei Patienten mit TGA (n = 173; 36.3 %) und UVH (n = 304; 63.7 %), die

zwischen 1992 und 2011 geboren wurden.

Ergebnisse: Das mittlere Alter der Stichprobe bei der Einschulung betrug 6 Jahre
(Minimum 5, Maximum 8). Die Mehrheit der Patienten besuchte eine reguléare
Grundschule (n = 368/477; 77.1 %), wahrend Patienten mit UVH signifikant haufiger in
eine Sonder- / Forderschule eingeschult wurden (UVH-Patienten n = 52/304; 17.1 %,
TGA-Patienten n = 11/173; 6.4 %, X* [4] = 19.81, p < .001). Von den Patienten mit
Schulabschluss schlossen 45.8 % (n = 66/144) die Schule mit einem (Fach-) Abitur
ab. Fast die Halfte der Patienten wiesen psychische / psychomotorische Stérungen
auf (UVH-Patienten n = 148/304, 48.7 %, TGA-Patienten n = 63/173, 36.4 %) und
erhielten Fruhférderung vor (UVH-Patienten n = 209/304, 68.8 %, TGA-Patienten n =
89/173, 51.4 %) und / oder Forderunterricht wahrend ihrer Schulzeit (UVH-Patienten n
= 120/304, 39.5 %, TGA-Patienten n = 54/173, 31.2 %). Bei 156 Patienten (32.7 %)
lag die Diagnose préanatal vor, es liel3 sich jedoch kein Zusammenhang zwischen der
pranatalen Diagnose des AHF und der Hohe des Schulabschlusses der Patienten

zeigen.

Vi



Schlussfolgerung: Knapp die Hélfte der Patienten, die bereits in der Neonatalperiode
aufgrund eines UVH oder einer TGA am offenen Herzen operiert werden mussten,
schlossen die Schule mit einem (Fach-) Abitur ab. Insbesondere Patienten mit UVH
sahen sich jedoch wahrend ihrer Schullaufbahn mit vielen Herausforderungen
konfrontiert. Dies unterstreicht die Notwendigkeit regelmaRiger Nachuntersuchungen,
um mogliche frihzeitige Entwicklungsverzogerungen zu erkennen und ihnen

entgegenzuwirken.
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Abstract

Background: Patients with congenital heart defects (CHD) are at risk for
neurodevelopmental delays in motor function, cognition and language. Children with
complex CHDs such as univentricular heart physiology (UVH) and transposition of the
great arteries (TGA) have to be operated within the neonatal period and are at a higher
risk for these deficits. Developmental delays can negatively impact long term school

performance.

Objective: The aim of the study was to evaluate the educational achievements of
patients diagnosed with UVH or TGA, who underwent cardiac surgery during the
neonatal period. In addition, we aimed to determine the influence of parental

educational levels, prenatal diagnoses and the use of early intervention.

Methods: In 2017, an exploratory online survey was conducted as a cross-sectional
study among patients registered with the National Register for Congenital Heart
Defects (NRCHD) in Germany. For this study, a subgroup analysis was conducted of
patients diagnosed with TGA (n = 173; 36.3%) and UVH (n = 304; 63.7%) born
between 1992 and 2011.

Results: The mean age of the sample at school enrolment was 6 years (minimum 5,
maximum 8). The majority of patients attended a regular elementary school (n =
368/477; 77.1 %), however patients with UVH were significantly more likely to attend
special needs schools (UVH patients n = 52/304; 17.1 %, TGA patients n =11/173; 6.4
%, X? [4] = 19.81, p < .001). Of the patients having completed school, 45.8 % (n =
66/144) graduated from school with a (vocational) high school diploma. A considerable
number of patients showed mental or psychomotor disorders (UVH patients n =
148/304, 48.7 %, TGA patients n = 63/173, 36.4 %) and received early interventional
therapy (UVH patients n = 209/304, 68. 8 %, TGA patients n = 89/173, 51.4 %) and /
or special education during their school careers (UVH patients n = 120/304, 39.5 %,
TGA patients n =54/173, 31.2 %). 156 patients (32.7 %) received a prenatal diagnosis.
However no significant relationship was observed between the prenatal diagnosis of a

CHD and the level of the patients’ school graduate certificate.



Conclusion: Almost half of the patients with open heart surgery in the neonatal period
due to UVH or TGA graduated from school with a (vocational) high school diploma.
However, especially patients with UVH, were confronted with many challenges during
their school careers. This underlines the need for regular follow-up examinations to

identify and counteract possible early developmental delays.



1. Einleitung

1.1 Angeborene Herzfehler

Rund 1 % aller Kinder kommen mit einem angeborenen Herzfehler (AHF) zur Welt,
sodass diese zu den haufigsten angeborenen Organfehlbildungen zahlen (1, 2). Als
maogliche Einteilung der AHF erfolgt die Unterteilung in verschiedene Schweregrade in
einfache, moderate und schwere AHF (1, 3, 4). Die Pravalenzangaben fur Deutschland
basieren unter anderem auf den Ergebnissen der PAN-Studie (PAN = Préavalenz
angeborener Herzfehler bei Neugeborenen), wobei die einfachen AHF mit 60 % am
haufigsten auftreten, gefolgt von den moderaten AHF mit ca. 25 %, sowie den

schweren AHF mit einem Anteil von unter 15 % (1, 4, 5).

Zu den schweren AHF zahlen unteranderem das univentrikulare Herz (UVH) und die
Transposition der grol3en Arterien (TGA) (4). Studien u.a. von Khairy et al. (6) und
Marelli et al. (7) deuten darauf hin, dass die schweren AHF in den letzten Jahren
zugenommen haben, was auf die Fortschritte in der Therapie zurlickzuftihren sei. Das
verbesserte pra- und perinatale Vorgehen, als auch optimierte Operationstechniken
haben fiir einen Anstieg der Uberlebensraten bei den betroffenen Patienten gesorgt
(6-8).

1.1.1 Transposition der grof3en Arterien

Die TGA stellt einen Anteil von ungefahr 2—-3 % aller AHF dar und tritt h&ufiger bei
mannlichen Patienten auf (1, 7, 9). Bei der TGA befinden sich Aorta und
Pulmonalarterie durch eine embryonale Entwicklungsstérung des Septum
aortopulmonale in vertauschter Position. Dabei entspringt die Aorta dem
morphologisch rechten Ventrikel, wahrend die Pulmonalarterie falschlicherweise mit
dem morphologisch linken Ventrikel verbunden ist. Beide Gefal3e verlaufen parallel
und winden sich nicht umeinander. Somit entstehen zwei getrennte Kreislaufe, ein
separater Lungenkreislauf mit Anschluss an das morphologisch linke Herz und ein

Kdrperkreislauf durch das morphologisch rechte Herz (5, 10, 11).

Ein Uberleben des Patienten ist nur iber einen Kurzschluss zwischen diesen beiden
Kreislaufen moglich (11). Bei den mdglichen Shuntverbindungen handelt es sich

entweder um einen persistierenden Ductus arteriosus Botalli (PDA), einer Verbindung



zwischen Aorta und Pulmonalarterie aus Embryonalzeiten, oder um ein
persistierendes Foramen ovale zwischen den beiden Vorhdfen, das physiologisch bis
zur Geburt besteht, oder um andere Septumdefekte (5). Bei der TGA mit
Shuntverbindung wird gemischtes arterielles und vendses Blut durch den
Kdrperkreislauf gepumpt und es handelt sich somit um einen zyanotischen AHF (11).
Die neugeborenen Kinder wirken bei ihrer Geburt meist gesund und kréftig, bei Fehlen
eines grolReren Ventrikelseptumdefektes (VSD) kommt es jedoch rasch innerhalb von
Stunden bis Tagen nach der Geburt zu einer zentralen Zyanose, wahrend bei Kindern
mit grof3erem VSD eine fortschreitende Herzinsuffizienz sowie Tachykardie und
Trinkschwéche im Vordergrund stehen (10, 11).

Als NotfallmalRnahme dient zunachst die Gabe von Prostaglandinen zum Offenhalten
des PDAs, sowie beim restriktiven Vorhofseptum eine Ballonatrioseptostomie, auch
als Rashkind-Mandver bezeichnet (11). Dabei wird ein Ballonkatheter tber die Leiste
oder Nabelvene bis zum rechten Vorhof vorgeschoben und gelangt tiber das Foramen
ovale im Vorhofseptum in den linken Vorhof. Dort wird der Ballon aufgeblasen und in

das rechte Atrium zuriickgezogen, woraufhin das dinne Septum einreist (5, 11).

Als korrigierender Eingriff kommt als Methode der Wabhl die arterielle Switch-Operation
(ASO) in den ersten Lebenstagen zum Einsatz (11). In Hypothermie zwischen 26 bis
32 Grad unter Zuhilfenahme der Herz-Lungen-Maschine werden die Aorta und die
Pulmonalarterie knapp oberhalb der Herzklappen durchtrennt und an den
Arterienstimpfen der richtigen Ventrikel angenaht. Zudem werden Wandareale mit
den beiden Koronargefal3en aus dem Gefal3stumpf der alten Aorta herausgeschnitten
und an die Neo-Aorta angeschlossen. Gleichzeitig werden bestehende Septumdefekte
verschlossen und der PDA durchtrennt (5, 10). Durch verbesserte
Operationsmethoden ist die perioperative Mortalitat bei einfachen TGAs (ohne
assoziierte weitere Fehlbildungen) auf < 0.5 % und bei komplexen TGAs (mit weiteren
Fehlbildungen) unter 4 % gesunken (12). Fricke et al. (13) zeigten eine 20-Jahres-
Uberlebensrate von 96 %.

Als alternativer Eingriff kann bei Koronaranomalien eine Vorhofumkehroperation nach
Senning oder Mustard erfolgen (14, 15). Dabei wird der rechte Vorhof eroffnet, das
Vorhofseptum vollstandig entfernt und eine neue Trennwand eingenéht, die dafur

sorgt, dass das oxygenierte Blut aus den Lungenvenen in den rechten Ventrikel und



das desoxygenierte Blut aus den Hohlvenen in den linken Ventrikel umgeleitet wird
(Mustard). Bei der Technik nach Senning kénnen alternativ die AuRenwand des
rechten Vorhofs und das Ventrikelseptum zur Umleitung der Blutstrome genutzt

werden (5).

Beim Vorhandensein eines VSD und einer Pulmonalstenose bei TGA kommen sowohl
die Rastelli- als auch die REV-Operation in Frage (16, 17). Bei der Rastelli-Operation
wird unter Einsatz der Herz-Lungen-Maschine ein tunnelférmiger Umleitungsflicken
zwischen VSD und Aortenklappenring implantiert (5). So wird das arterielle Blut aus
dem morphologisch linken Ventrikel in die Aorta geleitet. AnschlieRend wird eine
Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der Pulmonalarterie durch eine
klappentragende GefalR3prothese hergestellt. Die REV-Operation entspricht in grof3en
Teilen der Rastelli-Operation, hier wird jedoch keine Gefal3prothese zwischen dem
rechten Ventrikel und der Pulmonalarterie verwendet, sondern die Pulmonalarterie bis
zur Vorderwand des rechten Ventrikels vorgezogen und dort anastomosiert. An der

Verbindungsstelle wird ein Klappenventil konstruiert (5).

1.1.2 Univentrikulares Herz

Das UVH ist ein seltener AHF und hat einen Anteil von circa 3—4 % an der Gesamtheit
der AHF-Phanotypen (1, 4). Jungen sind haufiger betroffen als Madchen (1, 18). Dem
UVH liegt eine heterogene Gruppe aus Fehlbildungen zugrunde, wie zum Beispiel die
Atresie einer atrioventrikularen (AV-) Klappe (Trikuspidalatresie oder Mitralatresie),
Herzen mit einem hypoplastischen Ventrikel und intaktem Ventrikelseptum bei
Pulmonalarterienatresie, das Hypoplastische Linksherzsyndrom (HLHS), oder Herzen
mit zwei AV-Klappen, die in einen singuléaren Ventrikel miinden (Double Inlet Ventricle)
(19, 20). Die Muskulatur des gemeinsamen Ventrikels kann entweder morphologisch
dem linken kréftigen Ventrikel (mLV) oder dem rechten schwacheren Ventrikel (mRV)
entsprechen, ist keine Zuordnung maglich spricht man von einem Intermediartyp (5,
11). Das vends und arteriell gemischte Blut wird aus einem gemeinsamen Ventrikel
mit dem systolischen Druck des Systemkreislaufs in den Kdrper- und Lungenkreislauf
gepumpt. Dabei kann ein zweiter Ventrikel ganzlich fehlen, oder er ist als kleiner
hypoplastischer Ventrikel vorhanden und Uber ein Foramen bulboventriculare
(Ventrikelseptumdefekt) mit der Hauptkammer in Verbindung (11). Das Blut gelangt

entweder aus zwei getrennten Vorhéfen (,double inlet®) oder einem gemeinsamen



Vorhof (,common inlet‘) Uber 2zwei getrennte oder eine gemeinsame
Atrioventrikularklappe in den Univentrikel (10, 11). Eine gemeinsame Hauptkammer
muss Lungen- und Systemkreislauf versorgen, und muss somit einer deutlichen
Mehrbelastung nachkommen, was schlie3lich zur Herzinsuffizienz fuhrt (11). Beim
HLHS ist der linke Ventrikel nicht in der Lage ein ausreichendes Herzzeitvolumen zu
fordern und ein antegrader Fluss in die Aorta ascendens ist nicht oder nur minimal
vorhanden. Uberlebenswichtig sind das Offenbleiben des PDA und auBerdem ein

ausreichender Shunt auf Vorhofebene in Form von einem PFO oder ASD (11).

Das klinische Erscheinungsbild hdngt vom Ausmalfi der Lungendurchblutung ab, dem
Shuntverhaltnis zu Lungenblutfluss und Systemkreislaufversorgung. Das heil3t bei der
Abwesenheit einer Pulmonalarterienstenose (PS) entwickelt sich innerhalb der ersten
Lebenswochen eine Herzinsuffizienz, die sich mit Trinkschwache, Tachypnoe,
vermehrtem Schwitzen, Gewichtsstagnation und rezidivierenden pulmonalen Infekten
prasentiert. Beim Vorhandensein einer PS hingegen tritt durch die verminderte
Lungendurchblutung schon frilh eine ausgepragte zentrale Zyanose auf (10, 11).
Insbesondere beim HLHS kann es schon in den ersten Lebenstunden bis —tage zu
einer raschen Entwicklung einer globalen Herzinsuffizienz und eines kardiogenen
Schocks kommen, sodass es sich bei Patienten mit UVH genauso wie bei der TGA um
einen Notfall nach der Geburt handelt (11).

Bei der operativen Therapie der Wahl des singularen Ventrikels, der Fontan-Operation
als definitive Palliation, zielt man auf eine vollstandige Trennung der Kreislaufe ab (21).
Dabei handelt es sich um ein mehrstufiges Verfahren mit einem Operationszugang via
Sternotomie unter Zuhilfenahme der Herz-Lungen-Maschine. In Abhé&ngigkeit der
Anatomie und Klinik ist bei nicht balancierter Lungen- und Systemperfusion meist die
Anlage eines aortopulmonalen Shunts oder die Bandelung der Pulmonalarterie,
erforderlich (11). Ziel ist die Konstruktion eines Herzens, in dem arterielles und
venoses Blut getrennt flieRen und welches kraftsparend arbeitet, indem es das Blut
nur in den Systemkreislauf pumpt. Der Blutfluss in die Pulmonalarterien erfolgt
hingegen passiv unter Umgehung des Herzens (5, 19). Nachdem in einer
Herzkatheteruntersuchung evaluiert wurde, ob die entsprechenden Voraussetzungen
vorliegen (u.a. ausreichende Entwicklung des pulmonalen Gefal3bettes, gute Funktion
des singularen Ventrikels), wird die sogenannte Glenn-Operation durchgefuhrt. Hierbei

wird ab einem Alter von circa sechs Monaten bzw. einem Kérpergewicht von 5kg die



Vena cava superior an die Lungenarterie in Form einer bidirektionalen
cavopulmonalen Anastomose nach Glenn (BDCPA) End-zu-Seit anastomosiert (22).
Dadurch flie3t nun zunachst das systemvendése Blut aus der oberen Korperhélfte unter
Umgehung des Herzens passiv in den Lungenkreislauf, wahrend das systemvenoése
Blut der unteren Korperhélfte weiterhin Gber die untere Hohlvene durch das
gemeinsame Atrium in den singularen Ventrikel geleitet wird (5, 19).

In einem weiteren Schritt zur endgultigen Kreislauftrennung wird dann eine totale
cavopulmonale Konnektion (TCPC) geschaffen, indem nun auch die Vena cava inferior
vom rechten Atrium abgesetzt wird und unter Einbringung eines extrakardialen
Conduits oder Konstruktion eines intraatrialen bzw. extrakardialen Fontantunnels an
die Pulmonalarterie angeschlossen wird. Somit flie3t nach diesem Operationsschritt
ausschlief3lich oxygeniertes Blut durch das Herz und dann in den Systemkreislauf und
die Zyanose wurde beseitigt. Dies erfolgt meist ab dem zweiten Lebensjahr bzw. einem
Kdrpergewicht von ca. 12-15 kg (10, 11, 19). Diese Operation wird Fontan-Operation

genannt.

Die Letalitat der Fontan-Operation betragt in Deutschland unter 2 % (5). Die 10-Jahres-
Uberlebensrate liegt bei ca. 87 % (5, 11, 23).

Bei Patienten mit HLHS kommt als operative Standardtherapie die Palliation nach dem
Norwood-Prinzip zum Einsatz. Bei diesem Vorgehen zielt man mit drei oder vier
Operationen auf eine komplette Kreislauftrennung nach dem Fontan-Prinzip ab (11).
In Einzelfallen kann eine Herztransplantation infrage kommen, ist jedoch aufgrund der
Organverfugbarkeit und des jungen Alters keine wirkliche Alternative. Ziel der
Norwood-I-Operation am 5.—7. Lebenstag ist im Wesentlichen die Bildung einer Neo-
Aorta und der Bildung eines modifizierten Blalock-Taussig-Shunts oder Sano-Shunts.
Bei dem modifizierten Blalock-Taussig-Shunt wird die A. subclavia mithilfe eines
Goretex-Rohrchens mit der gleichseitigen Pulmonalarterie verbunden. Die Norwood-
[I-Operation mit ca. 6 Monaten entspricht der Glenn-Operation, die Norwood-IlI-
Operation im Alter von ca. 2 Jahren der Fontan-Operation (11). Patienten mit HLHS
weisen den AHF mit der schlechtesten Prognose auf, derzeit liegt die 5-Jahres-
Uberlebensrate trotz Palliation nach Norwood bei zwischen 60-80 % je nach
Risikoprofil (11, 24).



1.2 Pranataldiagnostik angeborener Herzfehler

Das vorgeburtliche Ultraschall-Screening in der Schwangerschaft besteht basierend
auf den Mutterschaftsrichtlinien aus drei Routineuntersuchungen, die erste in der 9.—
12. Schwangerschaftswoche (SSW), die zweite in der 18.—-22. SSW, die dritte in der
29.—-32. SSW (25). Bei der erweiterten Sonographie (2. Untersuchung) mit Biometrie
und systematischer Untersuchung der fetalen Morphologie wird das fetale Herz in
Bezug auf die Herz/Thorax-Relation, eine linksseitige Herzposition und wahrend der
Untersuchung persistierenden Arrhythmien untersucht und im Vierkammerblick
dargestellt (26, 27). Bei Auffalligkeiten in den Screening-Untersuchungen kann eine
Feindiagnostik erfolgen (25). In der PAN Studie wurde gezeigt, dass jedoch bisher nur
ein geringer Prozentsatz von circa 20 % aller AHF pranatal diagnostiziert wird, die
Detektionsrate schwerer AHF ist laut Studien hingegen in den letzten Jahren deutlich
gestiegen und liegt bei circa 75 % (1, 28, 29). Es zeigt sich ebenfalls der Einfluss der
Untersucherqualitaten, denn in spezialisierten Zentren mit erfahrenen Untersuchern
werden uber 90 % der AHF im zweiten und dritten Trimenon entdeckt (26). Immer
haufiger wird empfohlen, dass im Rahmen des erweiterten Zweittrimesterscreenings
ebenso der Abgang und Verlauf der groRen Gefalle mituntersucht wird, weshalb die
Erkennungsraten von AHF, die durch den Vierkammerblick in der Regel nicht erkannt
werden, wie zum Beispiel bei der TGA, in den letzten Jahren um circa 20 % auf bis zu
40 % gestiegen sind (30, 31).

In Studien, die sich mit dem postoperativen klinischen Verlauf nach pranataler
Diagnosestellung beschéftigten, wurden divergente Ergebnisse beschrieben und
bisher zeigte sich kein eindeutiges Ergebnis. In manchen Studien konnte keine
signifikante Verbesserung der Mortalitatsrate bei Kindern mit pranatal diagnostizierten
AHF gezeigt werden (32-34). Eine Metaanalyse von Holland et al. (35) sowie eine
aktuelle Studie von Thakur et al. (36) zeigte jedoch, dass die préanatale Diagnose
schwerer AHF das praoperative Outcome beziglich Morbiditdét und Mortalitat
verbessert. Dazu zahlt unter anderem ein geringerer Bedarf an praoperativer
mechanischer Beatmung, Antibiotika, Herzkatheter-Untersuchungen sowie
Notfallinterventionen bei der pranatal diagnostizierten Patientengruppe (32). Des
Weiteren konnte ein Zusammenhang zwischen einer pranatalen Diagnose des AHF
und einem insgesamt verkirzten Krankenhausaufenthalt, sowie ein Trend zu einem

geringeren praoperativen Inotropika-Bedarf und besseren praoperativen pH-Werten



festgestellt werden (37). Ein entscheidender Faktor ist hierbei vermutlich, dass bei
duktusabh&ngigen Herzfehlbildungen, wie beispielsweise bei der TGA und beim UVH,
durch eine pranatale Diagnose die Geburt in der Regel in spezialisierten Zentren
stattfindet (36). Somit kann direkt nach der Geburt eine medikamenttse Therapie mit
Prostaglandinen begonnen oder eine Ballonatrioseptostomie durchgefuhrt werden.
Damit kann das Risiko eines Verschlusses des PDA und somit auch einer Azidose,

Hypoxamie oder Ischamie gesenkt werden (36, 38).

Insgesamt verschafft die pranatale Diagnosestellung eines AHF neben der
Optimierung des Geburtsmanagements den werdenden Eltern die Moéglichkeit sich
frihzeitig mit der gegebenen Situation auseinander zu setzen. Diese kdnnen somit
umfangreich Uber die Art des AHF und die daraus resultierenden Folgen und

Interventionsmaoglichkeiten aufgeklart und interdisziplinar beraten werden (26).

1.3 Bildungsforschung an Patienten mit angeborenen Herzfehlern

Durch Fortschritte in der Friherkennung durch Préanataldiagnostik, Optimierung der
Operationstechniken und verbesserte Interventionsmoglichkeiten bei Patienten mit
AHF in den letzten Jahrzehnten konnte die Mortalitatsrate signifikant gesenkt werden.
Nahezu 90 % der betroffenen Patienten erreichen heutzutage das Erwachsenenalter
(6, 39). Dementsprechend ist die Erfassung und Verbesserung der Morbiditat und
Lebensqualitdt dieser Patienten zunehmend in den Interessenfokus gertckt und
Gegenstand der aktuellen Forschung. Moons et al. (40) konnten in ihrer Studie zur
Erfassung der individuellen Einflussfaktoren auf die Lebensqualitat bei Patienten mit
AHF aufzeigen, dass fur die Mehrheit der Patienten, neben Familie, Freunde und

Gesundheit, Bildung eine der wichtigsten Determinanten der Lebensqualitat darstellt.



1.3.1 Bildungschancen von Patienten mit angeborenen Herzfehlern

Bisher gibt es nur wenige Studien zum Bildungsstatus von Patienten mit AHF. Pfitzer
et al. (41) untersuchten die schulischen Leistungen und Bildungschancen von Kindern
mit milden, moderaten und schweren AHF. Die gefundenen Daten legen nahe, dass
die Mehrheit der Patienten einen hohen Schulabschluss ((Fach-) Abitur) aufweist,
jedoch haufiger mit Problemen im Schulalltag, wie Klassenwiederholungen, Bedarf von
Fordermal3nahmen etc. konfrontiert ist. Mit zunehmendem Schweregrad des AHF
erreichten Patienten prozentual seltener einen hohen Schulabschluss und wiesen
hohere Raten an Klassenwiederholungen auf. Eine Erklarung hierfur ware, dass
besonders Patienten mit moderaten und schweren AHF durchschnittlich mehr
Schultage aufgrund von Krankenausaufenthalten verpassen (41). Als einen weiteren
Einflussfaktor kann man den von Shillingford et al. (42) aufgezeigten signifikant
hoheren Anteil an Schulkindern mit Aufmerksamkeitsdefizit und Hyperaktivitat unter

Patienten mit AHF werten.

Beim Vergleich psychosozialer Verhaltensweisen bei Kindern mit HLHS verglichen mit
Kindern mit TGA im Vorschulalter zeigten sich bei Kindern mit HLHS hohere Raten an
Aufmerksamkeitsstérungen und externalisierenden Verhaltensauffalligkeiten (43).
Zudem bendtigen circa ein Drittel der Kinder mit AHF Lernunterstlitzung oder andere

Formen sonderpadagogischer Betreuung in der Schule oder zu Hause (44).

Zu ahnlichen Ergebnissen bezuglich der schulischen Laufbahn von Patienten mit
schweren AHF kam auch Gerstle et al. (45), in deren Studie diese Patienten signifikant
schlechter beziglich Exekutivfunktionen und Schulkompetenz abschnitten. In einer
Umfrage des Nationalen Registers fur angeborene Herzfehler (NRAHF) unter
Erwachsenen mit AHF stellte sich ebenso heraus, dass Patienten mit milden AHF
einen signifikant héheren Bildungsgrad aufweisen und haufiger einer beruflichen
Beschaftigung nachgehen als Patienten mit moderaten oder schweren AHF (46). In
einer Schweizer Studie von Schaefer et al. (47) zeigte sich kein Unterschied in der
Hohe des Schulabschlusses von Patienten mit unterschiedlichen AHF-

Schweregraden.



1.3.2 Einflussfaktoren auf Bildungschancen

Eine der Determinanten einer erfolgreichen Schullaufbahn und Chancen auf Bildung
ist die neurologische Entwicklung von Kindern (45). Darunter zahlt der Grad der
Ausbildung von Metakognition, also die Fahigkeit sich mit den eigenen kognitiven
Prozessen wie Gedanken, Meinungen, Einstellungen etc. auseinanderzusetzten und
diese auch zu reflektieren (48). Studien konnten zeigen, dass Defizite in
metakognitiven Funktionen nicht nur eindeutig mit der schulischen Leistung der Kinder
in Verbindung stehen, sondern auch grol3ere Probleme in der Schule prognostizieren
als andere Faktoren wie Intelligenzquotient, Geschlecht oder Herzfehlbildungen (45,
49). Auch die Ausbildung von exekutiven Funktionen, die fir eine zielgerichtete
Tatigkeit und sozial angemessenes Verhalten erforderlich sind, spielt in der
neurologischen Entwicklung eine zentrale Rolle. Dazu gehdren eine Vielzahl von
Fahigkeiten wie strategische Planung, Impulskontrolle, Flexibilitat und
Aufmerksamkeitskontrolle. Dies sind wichtige Fahigkeiten, die Lernen, akademische

Leistungen und Verhaltenskompetenz férdern (50-52).

Einen weiteren Einflussfaktor auf die Bildungschancen von Kindern stellt der
Bildungsgrad der Eltern und hier speziell der Mutter dar. Black et al. (53) konnten in
ihrer Studie zeigen, dass ein Zusammenhang zwischen dem Bildungsgrad von Mittern
und S6hnen besteht, sodass wenn Mutter ihr Bildungsniveau erhthen, ihre Shne
ebenfalls einen hoheren Bildungsstand erreichen. Gaynor et al. (54) kamen in ihrer
Studie zu der Schlussfolgerung, dass der Grad der mutterlichen Bildung eine wichtige
Determinante der Neuroentwicklung darstellt und somit wiederum Einfluss auf die
schulischen Leistungen der Kinder hat. Majnemer et al. (55) zeigten einen
Zusammenhang zwischen dem Bildungsgrad der Mutter und der Hohe des IQs bei
Kindern mit schweren AHF. Ein hoheres Bildungsniveau fuhrt in der Regel auch zu
einer verbesserten wirtschaftlichen Position von Frauen und hilft den Muattern mit
Wissen und monetdren Ressourcen ihren Kindern einen besseren Zugang zum
Bildungssystem zu verschaffen, indem sie beispielsweise Forderunterricht bezahlen
oder eine anregende Lernumgebung schaffen (56). Eine US-amerikanische Studie, die
die Beziehung zwischen sozio6konomischen Faktoren und Gehirnmorphometrie
untersuchte, ergab, dass das Einkommen negativ mit der Gehirnoberflache
(insbesondere in Bereichen fur Sprache, Lesen, Exekutivfunktionen und rdumliches

Vorstellungsvermdgen) assoziiert war. Diese Beziehung war bei Kindern aus Familien



mit niedrigem Einkommen am starksten (57). Zudem betonte Stamm et al. (58), dass
Kinder, die haufiger eine familienergdnzende Betreuung im Vorschulalter besuchten,
in der kognitiven Entwicklung fortgeschrittener sind als andere Kinder, dieser
Zusammenhang jedoch durch Familienmerkmale wie die mutterlichen Bildungsjahre

Uberlagert wird.

Dartber hinaus scheint die Fruhférderung von Kindern einen Einfluss auf die
Schullaufbahn und den schulischen Erfolg zu haben (59, 60). Unter Frihférderung
versteht man die spezialisierte padagogische und therapeutische Unterstiitzung von
Babys und Kleinkindern, die von Krankheit oder Behinderung betroffen sind, zur
Verbesserung ihrer Lebensqualitat (61). Dabei soll die Fruhforderung die
verschiedenen Risikofaktoren kompensieren, die die Entwicklung des Kindes in den
Jahren vor Schuleintritt beeintrachtigen konnen. Es gibt hier verschiedene Anséatze der
Friahforderung. Neben der Forderung der Kinder durch heilpadagogische
Malnahmen, Krankengymnastik, Ergotherapie, Logopadie und ahnlichem. Diese zielt
auch auf die elterliche Unterstitzung ab, die Fordermalinahmen werden nach den
spezifischen Bedurfnissen und Defiziten an die Patienten angepasst (61, 62). Studien
deuten darauf hin, dass Fruhforderung einen hoéheren Grad an Schulreife bei der
Einschulung, bessere Schulleistungen, sowie das Erreichen eines hdheren
Bildungsgrades und sozio6konomischen Status (SES) als Erwachsene mit sich bringt
(59, 60, 63, 64).

1.4 Hypothesen und Zielsetzung

Aufgrund signifikant gestiegener Uberlebensraten von Patienten mit schweren AHF
und einer unzureichenden Studienlage zum Bildungsstand von Kindern mit AHF liegt
der Fokus dieser Arbeit auf der Evaluation der Bildungschancen dieser Patienten. In
einer vorangegangenen Studie konnte gezeigt werden, dass Patienten mit schweren
AHF schulisch schlechter abschneiden als Patienten mit moderaten oder milden AHF
(41). Aus bisherigen Studien ist bekannt, dass Patienten mit schweren AHF ein
besonders hohes Risiko fur Entwicklungsverzogerungen haben (42, 43). Deshalb
werden in dieser Studie der Bildungsstatus und dessen Einflussfaktoren von zwei
Subgruppen der schweren AHF untersucht, ndmlich von Patienten mit TGA und
Patienten mit UVH. Bei beiden AHF handelt es sich um zyanotische schwere AHF,

wobei jedoch nach erfolgreicher Operation bzw. Palliation die betroffenen Patienten
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einen nahezu azyanotischen Zustand erreichen (11). Bei Patienten mit UVH kann eine
Zyanose aufgrund von Tunnelfenstern bestehen bleiben (11).

Es gibt zunehmend Hinweise darauf, dass das fetale Gehirn von Patienten mit TGA
und UVH in der Sauerstoffversorgung eingeschrankt sind (65). Eine Studie von Sun et
al. (65) legt nahe, dass diese Einschrankung zu einer Verringerung des
Gehirnwachstums und der Reifung fihren kann. Dartber hinaus ist das unreife fetale
Gehirn wahrend einer Herzoperation bei Neugeborenen anfallig fur Verletzungen der
weilden Substanz (65). Beide Patientengruppen gelten als Risikogruppe, da die
Operation in der Neonatalperiode, eine besonders vulnerable Phase, durchgefthrt
wird. Es gibt Studien, die darauf hinweisen, dass bis zu der Halfte der Patienten unter
der Herzoperation ein Spektrum von angeborenen und erworbenen zerebralen
Insulten aufweisen und hierbei besonders die jingsten Kinder das grof3te Risiko
aufweisen (66, 67). Da Patienten mit einem singularen Ventrikel aufgrund der
Komplexitat des AHF haufiger medizinische Komplikationen aufweisen und der AHF
zu mehreren Operationen schon in jungen Jahren, sowie zu einer hoheren Rate an
notwendigen Interventionen, Krankenhausaufenthalten und Medikamenteneinahmen

fuhrt (45, 68), wird folgende Hypothese aufgestellt:

1. Patienten mit UVH weisen einen signifikant niedrigeren Schulabschluss und
einen komplizierteren Bildungsweg (u.a. mehr Klassenwiederholungen,

Fordermal3nahmen etc.) auf als Patienten mit TGA.

Da Studien den Bildungsstand der Mutter als eine wesentliche Determinante der
kindlichen Bildungschancen eruiert haben und dieser teilweise grof3en Einfluss auf den
schulischen Erfolg und Bildungsgrad der Kinder hat (54, 55), wird folgendes

angenommen.

2. Der Bildungsgrad der Eltern hat einen von der Art des AHF unabh&ngigen

signifikanten Einfluss auf die Bildungschancen der Kinder.

Zum einen dient der mitterliche Bildungsstand als Pradiktor fir ein besseres
Bildungsoutcome bei Kindern, zum anderen lassen Studien vermuten, dass die
pranatale Diagnostik von AHF zu einem besseren neurologischen Outcome bei

betroffenen Kindern fuhrt (38, 69). Deshalb wird die folgende Annahme getroffen:
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3. Kinder mit TGA oder UVH, deren Diagnose pranatal gestellt wurde, haben
bessere Bildungschancen als Kinder deren AHF postnatal entdeckt wurde.

Studien haben nahegelegt, dass Mitter mit niedrigerem SES seltener vorgeburtliche
Untersuchungen wahrnehmen, als Frauen mit héherem SES (70, 71). Daher wird

folgendes angenommen:

4. Matter mit hoherem Bildungsstand nehmen eher eine Pranataldiagnostik in
Anspruch, als Mutter betroffener Kinder mit niedrigerem Bildungsstatus.

Da bisherige Studien zeigen konnten, dass Kinder mit schweren AHF ein hbheres
Risiko fur eine Entwicklungsverzogerung haben und Frihforderung mit
individualisierten Malinahmen wie Physio- oder Sprachtherapie bestehende Defizite

kompensieren kann (59), wird folgende Hypothese aufgestellt:

5. Kinder mit schweren AHF, die eine Frihforderung oder andere
Fordermal3nahmen erhalten haben, haben eine gréRere Chance auf einen
hohen Schulabschluss als betroffene Kinder ohne Friuhférderung oder

FordermalRnahmen.

Das primare Ziel dieser Arbeit war die Analyse des Bildungsstatus und ihrer
Einflussfaktoren von Patienten mit schweren AHF anhand von Daten einer Online-
Umfrage des NRAHF. Im Fokus stehen dabei die Evaluation und der Vergleich der
Outcomes zweier Subgruppen schwerer AHF, der TGA und dem UVH, die sich beide,
trotz Zuteilung zu den schweren AHF, durch das Ausmal’ ihrer Komplexitat nochmals
unterscheiden. Beide Subgruppen gelten durch die Operationen an der Herz-Lungen-
Maschine im  Neugeborenenalter als Risikogruppe fir neurologische
Entwicklungsverzogerungen. Das sekundére Ziel bestand darin, den Zusammenhang
zwischen medizinischer Diagnose, elterlichem Bildungsniveau und Bildungserfolgen
zu analysieren und die Inanspruchnahme frihzeitiger Férdermal3hahmen in dieser
Gruppe zu untersuchen. Zudem sollte eruiert werden, ob die Pranataldiagnostik dieser
beiden zyanotischen AHF signifikante Vorteile bezuglich der schulischen Leistungen
und Bildungschancen mit sich bringt.

12



2. Material und Methoden

2.1 Nationales Register fir angeborene Herzfehler

Das NRAHF ist eine deutschlandweite Datenbank zur Erfassung von Patienten mit
AHF. Bereits 2017 war das NRAHF mit seinen damals 52 582 registrierten Patienten,
darunter Kinder, Jugendliche und Erwachsene mit AHF, das grof3te europaische
Register fur AHF und eignet sich — damals wie heute — als Basis fUr repréasentative
Studien fur dieses Patientenkollektiv (72). Die Registrierung als Patient ist kostenlos
und freiwillig, bei der Geburt eines betroffenen Kindes oder bei spaterer
Diagnosestellung wird den Eltern die Mdglichkeit gegeben, ihr Kind im NRAHF
aufnehmen zu lassen. Uber das NRAHF finden unter anderem in regelmaRigen
Abstdnden Umfragen zu Themen wie Lebensqualitat, Krankheitsprogredienz,
Lebenserwartung etc. statt, sodass das NRAHF Uber eine langjahrige Erfahrung
bezuglich Online-Umfragen verfligt. Die etablierte Dateninfrastruktur des NRAHF
ermoglicht die Speicherung der Daten im Rahmen eines Datenschutzkonzeptes,
welches beim Berliner Amt flr Datenschutz und Informationsfreiheit (Nr. 531.390)
registriert ist (41). Die Ethikkommission der Charité-Universitdtsmedizin Berlin hat
diese Studie genehmigt (Nr. EA2 / 137/17).

2.2 Studiendesign und Patientenkollektiv

Die im Rahmen einer Online-Umfrage von 2017 durch das NRAHF erhobenen Daten
wurden fur eine Subgruppen-Analyse ausgewertet. Es handelt sich um eine
explorative Querschnittsstudie. Eingeschlossen wurden Patienten, die zwischen 1992
und 2011 geboren wurden, da der Fokus der Umfrage auf der Erhebung von Daten
zur Schullaufbahn der betroffenen Kinder lag. Somit war ein Mindestalter von funf

Jahren zur Teilnahme an der Online-Umfrage Voraussetzung.

Das detaillierte Studiendesign wurde bereits publiziert (41). Im NRAHF registrierte
Patienten, die die Einschlusskriterien erfullten, oder ihre Eltern /
Erziehungsberechtigten (falls minderjahrig) erhielten eine Einladung zur Teilnahme an
der Umfrage per E-Mail oder Post (22 126 Patienten). Die Online-Umfrage konnte
entweder von den Patienten selbst, einem Elternteil oder gesetzlichen Vormund

ausgefullt werden und beinhaltete 42 Fragen, die gro3tenteils geschlossene Fragen in
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Form von Multiple-Choice Fragen mit Moglichkeit zum Hinzufiigen einer eigenen
Antwort darstellten. Von den 3605 Teilnehmern, die den gesendeten Link aufriefen
vollendeten 2901 Teilnehmer die Umfrage. Insgesamt konnten die Daten von 2609
Teilnehmern in die statistische Analyse einbezogen werden. Um einen mdglichen
Recall Bias zu vermeiden, wurden die Diagnosen und Operationen der Patienten an
Hand von Patientendaten aus der medizinischen Datenbank des NRAHF ergéanzt. Fur
diese Arbeit wurde eine Subgruppen-Analyse unter Patienten mit UVH oder TGA
durchgefiihrt (N = 477). Soweit keine andere StichprobengrofRe explizit vermerkt ist,
handelt es sich im Ergebnisteil stets um die Stichprobengrof3e N = 477. Abweichungen
hiervon sind sonst genauer aufgeschliisselt.

Als univentrikulares Herz wurden die Diagnosen Aortenklappenatresie, unbalancierter
atrioventrikularer Septumdefekt (AVSD), Double inlet left ventricle (DILV), Double inlet
right ventricle (DIRV), Double inlet ventricle (DIV), Double outlet left ventricle (DOLV),
Double  outlet right ventricle (DORV), HLHS, Mitralklappenatresie,
Pulmonalklappenatresie mit intaktem Ventrikelseptum, Trikuspidalklappenatresie und

ein singularer Ventrikel gewertet.
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2.3 Ubersicht der beriicksichtigten Patientendaten

Folgende Parameter wurden in die Subgruppen-Analyse einbezogen:

Tabelle 1. Parameter der Subgruppen-Analyse

Demographische Patientendaten

Alter
Geschlecht

Medizinische Patientendaten

Diagnosebezogene Daten

Art des AHF-Phanotyp

Form der Operation

Weitere chronische Erkrankungen:
Lungenerkrankung
Erkrankung des Verdauungssystems
Erkrankung des Nervensystems
Erkrankung des Immunsystems
Nierenerkrankung
Lebererkrankung
Krebserkrankung

Genetisches Syndrom

Gesundheitszustand

Subjektiver Gesundheitszustand in Schulnoten

Pranataldiagnostik

Zeitpunkt der Diagnose (pranatal vs. postnatal)

Einschrankungen durch den AHF

Zeit im Krankenhaus vor Einschulung
Psychische und psychomotorische Auffalligkeiten:
Hyperkinetische Stérung /
Aufmerksamkeitsdefizitstorung
Psychomotorische Entwicklungsstérung
Intelligenzstérung
Storung des Sozialverhaltens
Emotionale Stérung
Depression
Angststérung
Lernstérung / Lernschwéache

Sprech- / Sprachstérung

Soziobkonomische Patientendaten

Friahférderung

RegelméaRige Fruhférderung vor Einschulung:
Physiotherapie
Logopéadie
Ergotherapie
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Schullaufbahn Alter bei Einschulung
Schulform bei Einschulung
Schulform auf weiterfilhrender Schule
Wiederholen von Klassen
Verpasste Schulzeit insgesamt
Schulische Férdermaflinahmen
Hochster Schulabschluss

Notendurchschnitt beim Schulabschluss

Akademische Leistung der Eltern Hochster Schulabschluss des Vaters / der Mutter
Hoéchster beruflicher Ausbildungsabschluss des
Vaters / der Mutter

Erwerbssituation des Vaters / der Mutter

2.4 Deutsches Schulsystem

Wie von Gries et al. beschrieben, herrscht in Deutschland Schulpflicht und diese
beginnt in der Regel im Jahr der Vollendung des sechsten Lebensjahres. Die Dauer
der Vollzeitschulpflicht betragt je nach Bundesland neun oder zehn Schuljahre.
Abhéngig vom jeweiligen Bundesland besuchen Kinder zunachst vier bis sechs Jahre
lang die Grundschule. Im Anschluss erfolgt ein institutioneller Ubergang von der
Primar- zur Sekundarstufe. Die Sekundarstufe | umfasst alle Schulformen von der
funften bzw. siebten bis zur zehnten Klasse und ihre klassischen Schulformen sind die
Hauptschule, die Realschule, das Gymnasium oder Gesamtschulen. Die
Sekundarstufe | kann nach dem neunten Schuljahr mit einem Hauptschulabschluss,
oder nach dem zehnten Schuljahr mit einem Realschulabschluss verlassen werden.
Diese Abschliisse berechtigen zum Beginn einer Ausbildung oder im Falle eines
Realschulabschlusses auch zum Ubergang zur Sekundarstufe 1. Diese umfasst die
Schuljahre elf, zwdlf und in manchen Bundeslandern dreizehn und sie wird mit der
allgemeinen Hochschulreife (Abitur) abgeschlossen. Ein Jahr zuvor kann sie mit einer
Fachhochschulreife verlassen werden. Das Erlangen des Abiturs ermdglicht ein
Studium an Universitaten oder Hochschulen, wahrend man sich mit einer

Fachhochschulreife ausschlie3lich an Hochschulen immatrikulieren kann (73).

Zur Veranschaulichung und besseren Ubersicht der Ergebnisse wurde ein Abschluss
nach der Sekundarstufe I mit einem Haupt- oder Realschulabschluss als niedriger
Schulabschluss gewertet. Ein Abschluss der Sekundarstufe II mit einer (Fach-)

Hochschulreife wurde als hoher Schulabschluss gewertet. Gesondert angegebene
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Schulabschlisse wie beispielsweise Forderschulabschliisse wurden als andere
Schulabschlisse gezahlt.

2.5 Internationale Standardklassifikation im Bildungswesen (ISCED)

Die internationale Standardklassifikation des Bildungswesens (ISCED) ist ein
Klassifizierungssystem fir Schultypen und Schulsysteme im internationalen Vergleich
(siehe Abbildung 1). Es eignet sich zudem zum Vergleich des Bildungsniveaus. Die
aktuellste Version stammt aus dem Jahr 2011 und beinhaltet neun Bildungsstufen von
Stufe 0 bis Stufe 8 (74). Die Klassifikation ISCED 0 beschreibt eine frihkindliche
Bildung, ISCED 1 entspricht einer Bildung im Primarbereich. Ein Bildungsniveau im
Sekundarbereich | mit einem Haupt- oder Realschulabschluss wird als ISCED 2
klassifiziert. Ein Abschluss der Sekundarstufe Il beispielsweise mit (Fach-) Abitur gilt
als ISCED 3. Eine postsekundare nicht-tertiare Bildung wird als ISCED 4 eingeteilt und
beinhaltet Bildungsprogramme, die unmittelbar auf den direkten Eintritt in den
Arbeitsmarkt  vorbereiten. Kurze tertiare Bildungsprogramme wie eine
Meisterausbildung werden als ISCED 5 bezeichnet. Akademische Laufbahnen mit
einem Bachelorabschluss fallen in die Kategorie ISCED 6, ein abgeschlossener
Master wird als ISCED 7 charakterisiert. Als hochster Bildungsstand wird ISCED 8 mit

einem Promotionsstudium angesehen (74, 75).

Fur eine vereinfachte und verbesserte Ubersicht wurden die neun Levels in dieser
Studie in drei Kategorien zusammengefasst. Als hoher Bildungsstand wurde ein
vorliegender Hochschulabschluss oder eine abgeschlossene Meisterausbildung
verstanden (ISCED = 5). Ein mittlerer Bildungsstand lag bei einer (Fach-)
Hochschulreife oder einer abgeschlossenen Berufsausbildung vor (ISCED 3/4). Ein

ISCED kleiner als 3 wurde als niedriges Bildungsniveau verstanden.
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ISCED 2011 ISCED 1997 | Auszug der Zuordnung deutscher
Bildungsgange (nur ISCED 1997)

0 | early childhood education | 0 [ pre-primary e Kindergarten, Vorklasse, Schulkindergarten

primary 1| primary » Grundschule
2 | lower secundary 2 | lower * Hauptschule, Realschule, Gymnasium,
secundary Integrierte Gesamtschule, Abendschule,
Berufsaufbauschule, BVJ
3 | upper secondary 3| upper * 3A: Allgemeinbildender Sekundarbereich Il
secondary (z. B. gymnasiale Oberstufe, Fachoberschule,

Fachgymnasium)
 3B: beruflicher Sekundarbereich ||

(z. B. Berufsfachschulen, duales System), BGJ
e 3C: Beamtenausbildung (mittlerer Dienst)

4 | post-secondary non- 4 | post- » 4A: Fachoberschulen (Klasse 13), Berufs-/
tertiary secondary Technische Oberschule, Berufsfachschulen, die
non-tertiary |  Berufsabschlisse vermitteln (Zweitausbildung,
kombiniert mit Studienberechtigung), duales
System (Zweitausbildung kombiniert mit
Studienberechtigung), Abendschulen
(Sekundarbereich I)
« 4B: duales System (Zweitausbildung)

5 | short-cycle tertiary 5 | first stage | ® 5A: Universitat, Kunst-/Musik-/Fachhochschule
6 | Bachelor or equivalent of tertiary | » 5B: Fachakademie, Verwaltungsfachhoch-
schule, Fachschule, Schulen des Gesundheits-
7 | Master or equivalent wesens
8 | Doctoral or equivalent 6 | second = Promotion, Habilitation
stage of
tertiary

Abbildung 1: ISCED-Klassifikation und zugehorige Bildungsgange (Quelle: UNESCO (76),
Bohlinger (77))

2.6 Statistik

Fur die Auswertung der Daten wurden die beiden Computerprogramme IBM SPSS
Statistics 25 fur Windows™ und Microsoft Excel™ verwendet. Von den 54842
Patienten, die im Mai 2017 im NRAHF registriert waren, erfillten 22126 die
Inklusionskriterien. 3605 Teilnehmer nahmen an der Umfrage teil, wovon 2901 die
Fragen vollstdndig ausfillten und 2609 Patienten aller AHF-Phéanotypen fir die
statistische Auswertung in Frage kamen. Von diesen Patienten hatten 173 eine TGA
und 304 Patienten ein UVH.
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2.6.1 Deskriptive Datenanalyse

Haufigkeiten wurden in Prozent berechnet und in Form von Balken- und
Kreisdiagrammen veranschaulicht. Zudem wurden Mittelwerte und die

Standardabweichung, sowie ggf. Minimum, Maximum und Median berechnet.

2.6.2 Induktive Datenanalyse und statistisches Testen

Zur Uberprifung mdoglicher Gruppenunterschiede wurden  Signifikanztests
durchgefiihrt. Dazu wurde der p-Wert berechnet, um einschatzen zu kénnen, mit
welcher Wahrscheinlichkeit ein Fehler 1. Art (a-Fehler) und somit ein rein zufalliges
Ergebnis vorlag. Zur Untersuchung nominalskalierter Variablen unverbundener
Stichproben wurde der x2-Test (Chi-Quadrat-Test) angewandt. Bei ordinalskalierten
Variablen wurde zur Berechnung der zentralen Tendenz der zwei unverbundenen

Stichproben der nicht-parametrische Mann-Whitney-U-Test verwendet (78).

Das Signifikanzniveau wurde auf einen p-Wert < .05 festgesetzt. Flr die spezifische
Auswertung der Hypothesen wurde das Prinzip des multiplen Testens angewandt. Da
das simultane Testen der funf Hypothesen zu einer Inflation des a-Fehlers flhren
wirde, wurde hierfir eine Bonferroni-Korrektur des Signifikanzniveaus durchgefihrt.
Das lokale Signifikanzniveau aiokai wurde durch aiokal = @/5 bei einer Anzahl von flnf
Hypothesen berechnet. Fir diese Teilergebnisse wurde somit ein p-Wert von < .01 als

statistisch signifikant gewertet (79).

3. Ergebnisse

3.1 Demographische Patientendaten

In der Gesamtstichprobe waren insgesamt 1504 Patienten mit UVH, wovon 304
Patienten an der Umfrage teilnahmen bzw. die Daten ausgewertet werden konnten,
sodass es sich um eine Antwortrate von 20.2 % handelt. Zudem waren in der
Gesamtstichprobe 740 Patienten mit TGA, wovon die Daten von 173 Patienten
ausgewertet werden konnten und somit eine Antwortrate von 23.4 % vorliegt. Von 477
Teilnehmern, die in diese Analyse einbezogen wurden, fullten 187 (39.2 %) Patienten
und 290 Eltern (60.8 %) die Fragebdgen aus (siehe Tabelle 2). Insgesamt lagen Daten
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von ungefahr doppelt so vielen mannlichen (n = 313/477; 65.6 %) als weiblichen

Patienten (n = 164/477; 34.4 %) vor. Auch in beiden Subgruppen lag eine ahnliche
Geschlechtsverteilung vor, bei den Patienten mit UVH waren 198/304 (65.1 %)

mannlich, unter den Patienten mit TGA waren 115/173 (66.5 %) mannlich.

Tabelle 2: Responder-Analyse

Ausfller n (%)
Patienten 187 (39.2 %)
Eltern 290 (60.8 %)
Vater 52 (17.9 %)
Bildungsstatus
Hoch (ISCED Level 3) 39 (75.0 %)
Niedrig (ISCED Level 2) 13 (25.0 %)
Beschaftigungsstatus
Vollzeit 49 (94.2 %)
Teilzeit 1 (1.9 %)
Geringflgig 2 (3.9 %)
Arbeitslos 0 (0 %)
Miitter 238 (82.1%)

Bildungsstatus (n = 235)
Hoch (ISCED Level 3)
Niedrig (ISCED Level 2)
Beschaftigungsstatus (n = 236)
Vollzeit
Teilzeit
Geringflugig
Arbeitslos

109 (46.4 %)
126 (53.6 %)

43 (18.2 %)
141 (59.7 %)
20 (8.5 %)
32 (13.6%)

Anmerkung. n = Stichprobengréf3e; ISCED = International Standard Classification of Education; ISCED

2 = Haupt- und Realschulabschluss, ISCED 3 = (Fach-) Hochschulreife. Geringfiigig beschéftigt =

Minijob mit einem Einkommen unter 450€ / Monat.
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Die Tabelle 3 bietet einen Uberblick tiber die Diagnoseverteilung der Patienten.

Tabelle 3: AHF-Phéanotypen — Verteilung der Studienkohorte

Diagnose n (%)

TGA 173 (36.3 %)

UVH 304 (63.7 %)
Hypoplastisches Linksherzsyndrom 74 (24.3 %)
Double outlet right ventricle 70 (23.0 %)
Trikuspidalklappenatresie 60 (19.7 %)
Pulmonalklappenatresie (intaktes Ventrikelseptum) 32 (10.5 %)
Double inlet left ventricle 30 (9.9 %)
Unbalanzierter atrioventrikularer Septumdefekt 20 (6.6 %)
Double inlet ventricle 4 (1.3 %)
Mitralklappenatresie 4 (1.3 %)
Aortenklappenatresie 3 (1.0 %)
Double outlet left ventricle 3 (1.0 %)
Andere funktionell singulére Ventrikel 3 (1.0 %)
Double inlet right ventricle 1 (0.3 %)

Anmerkung. n = Stichprobengrof3e.

Das Alter der teilnehmenden Patienten reichte von 5 bis 25 Jahren. Der Mittelwert des
Alters (MW = SD) der Gesamtstichprobe betrug 14 + 5.3 Jahre, der Median lag bei 13
Jahren. Es lagen signifikante Altersunterschiede zwischen den Subkohorten TGA und
UVH vor (U = 22657, p = .01). Wahrend Patienten mit TGA einen Altersmedian von 15
Jahren (Minimum 5, Maximum 25) aufwiesen, lag bei Patienten mit UVH ein

Altersmedian von 13 Jahren (Minimum 5, Maximum 25) vor.

3.2 Diagnosebezogene Ergebnisse

Zur Analyse des operativen Vorgehens bei den Patienten lagen Daten von 220
Patienten mit UVH (72.4 %) und 149 Patienten mit TGA (86.1 %) vor. Unter den
Patienten mit UVH erhielt die grol3e Mehrheit mit n = 217 (98.6 %) eine komplette
Kreislauftrennung durch eine totale cavopulmonale Anastomose (TCPC). Die Mehrheit
der Patienten mit TGA (n = 137, 91.9 %) erhielt eine arterielle Switch-Operation (siehe
Abbildung 2).
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TGA (n = 149) UVH (n = 220)
50, 3% 1%

= Arterielle Switch Operation = TCPC
® Vorhofumkehr-Operation (Senning / Mustard) ETCPC +
REV / Rastelli Operation Herztransplantation

Abbildung 2: Operation in Abhangigkeit des zugrunde liegenden AHF. n = StichprobengréRe; TGA
= Transposition der groBen Arterien; UVH = Univentrikuldres Herz; REV = réparation a l'eétage

ventriculaire; TCPC = Totale cavopulmonale Anastomose.

Bei der subjektiven Beurteilung des Gesundheitszustandes betrug die Bewertung in
Schulnoten von eins (sehr gut) bis sechs (ungentigend) im Mittelwert (MW + SD) 1.6
+ 0.8. Patienten mit TGA bewerteten ihren Gesundheitszustand mit 1.4 £+ 0.7 signifikant
besser, als Patienten mit UVH, die ihn durchschnittlich mit 1.7 £ 0.8 einschatzten (U =
19831, p < .001). Schlechte Noten wurden von Patienten mit UVH zwar selten aber
dennoch doppelt so haufig als von Patienten mit TGA vergeben. Die Tabelle 4

verschafft einen Uberblick (iber den subjektiven Gesundheitszustand.
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Tabelle 4: Subjektiver Gesundheitszustand

Gesundheitszustand in Schulnotenvon 1 -6

1 2 3 4 5 6 (un-
(sehr gut) geniigend)
Gesamt- Gesamt 246 176 45 8 2
stichprobe N =477 (51.6 %) (36.9 %) (9.4 %) (1.7 %) (0.4 %)
Mannlich 162 116 28 5 2
(n=313) (51.8%) (37.1 %) (8.9 %) (1.6 %) (0.6 %)
Weiblich 84 60 17 3
(n=164) (51.2%) (36.6 %) (10.4 %) (1.8 %)
TGA Gesamt 116 44 11 2
(N=173) (67.1 %) (25.4 %) (6.4 %) (1.2 %)
Mannlich 78 28 7 2
(n=115) (67.8 %) (24.3 %) (6.1 %) (1.7 %)
Weiblich 38 16 4
(n =58) (65.5 %) (27.6 %) (6.9 %)
UVH Gesamt 130 132 34 6 2
(N=304) (42.8%) (43.4 %) (11.2 %) (2.0 %) (0.7 %)
Mannlich 84 88 21 3 2
(n=198) (42.4 %) (44.4 %) (10.6 %) (1.5 %) (1.0 %)
Weiblich 46 44 13 3

(n=106) (43.4%) (41.5%) (123%) (2.8 %)

Anmerkung. N/n = StichprobengréRe; TGA = Transposition der gro3en Arterien; UVH = Univentrikuléres
Herz; MW * SD = Mittelwert und Standardabweichung. Patienten mit TGA bewerteten ihren

Gesundheitszustand signifikant besser als Patienten mit UVH (U-Test: p <.001).

Mit 20.8 % (n = 99) gaben rund ein Finftel der Patienten an, an weiteren chronischen
angeborenen Erkrankungen zu leiden (Abbildung 3). Hierbei gab es auch signifikante
Unterschiede zwischen Patienten mit TGA, bei denen 20 Patienten (11.6 %) weitere
chronische angeborene Erkrankungen angaben, und Patienten mit UVH, bei denen 79
Patienten (26 %) weitere chronische Erkrankungen aufwiesen (x2[2] = 13.95, p <.001).
Innerhalb der Subkohorten konnten keine signifikanten Geschlechterunterschiede
gefunden werden (UVH: x?[2] = 1.15, p = .56, TGA: x?2] = 0.26, p = .87). Die Tabelle
5 verschafft einen Uberblick tber die verschiedenen angegebenen chronischen

Begleiterkrankungen.
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Gesamtstichprobe (N = 477)

2,|1%

TGA (n = 173)

2,3|%

Weil3 nicht

mJa mENein

UVH (n = 304)

2,0%

Abbildung 3: Vorhandensein weiterer chronischer angeborener Erkrankungen in Abhéngigkeit der

Diagnosegruppe. TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikuldres Herz. Es lagen

signifikante Unterschiede zwischen den Subkohorten vor (x>-Test: p <.001), Patienten mit UVH hatten

signifikant haufiger weitere chronische angeborene Erkrankungen.

Tabelle 5: Ubersicht Giber weitere chronische Erkrankungen

Gesamtstich- TGA (n =173) UVH (n = 304)
probe
(N =477) n (%) n (%) n (%)

p-Wert (TGA
vs. UVH)
n (%)

Weitere chronische

99 (20.8 %) 20 (11.6 %) 79 (26.0 %)

p <.001

Erkrankungen
Lungenerkrankung 12 (2.5 %) 3 (1.7 %) 9 (3.0 %)
Erkrankung des
Verdauungs- 5 (1.0 %) 5 (1.6 %)
systems
Erkrankung des
1.7 % 1(0.6 % 7(23%

Nervensystems 8 ( ) (0.6 %) (2.3 %)
Erkrank d

rrrankung des 13 (2.7 %) 3(1.7 %) 10 (3.3 %)
Immunsystems
Nierenerkrankung 5 (1.0 %) 1 (0.6 %) 4 (1.3 %)
Lebererkrankung 6 (1.3 %) 6 (2.0 %)
Krebserkrankung 2 (0.4 %) 1 (0.6 %) 1 (0.3 %)

Anmerkung. N/n = Stichprobengrdl3e; TGA = Transposition der gro3en Arterien; UVH = Univentrikulares

Herz. Patienten mit UVH gaben im Vergleich zu TGA-Patienten signifikant haufiger weitere chronische

Erkrankungen an (x*>-Test: p <.001).
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Zudem gaben 9 der Befragten (1.9 %) an, an einem genetischen Syndrom zu leiden.
Dabei handelte es sich jedoch lediglich um Patienten mit UVH, die in ihrer Subkohorte
einen Anteil von 3 % ausmachten und somit prozentual haufiger ein genetisches
Syndrom aufwiesen. Die Mehrheit der Gesamtstichprobe (n = 447; 93.7 %), aber auch
der Subkohorten (TGA: n = 163, 94.2 %; UVH: n = 284, 93.4 %) verneinten das
Vorliegen eines genetischen Syndroms.

3.3 Pranataldiagnostik

Auf die Frage, ob der AHF schon pranatal diagnostiziert wurde antworteten 156
Patienten (32.7 %) und somit circa ein Drittel der Gesamtstichprobe mit ,Ja“. Bei
Patienten mit UVH wurde der AHF bei 128 Patienten (42.1 %) und somit signifikant
haufiger pranatal festgestellt als bei Patienten mit TGA, bei denen die Diagnose bei 28
Patienten (16.2 %) vor Geburt vorlag (x*[2] = 34.88, p < .001). Die Abbildung 4
verschafft einen Uberblick (ber die pranatale Entdeckungsrate in der
Gesamtstichprobe sowie in den Subkohorten. Es lagen keine signifikanten

Geschlechterunterschiede innerhalb der Diagnosegruppen vor.

Gesamtstichprobe (N = 477) TGA (n=173) UVH (n = 304)
1,3%

2,3% 0,7%

mJa mNein = Weil nicht

Abbildung 4: Pranatale Diagnosestellung des AHF in Abhangigkeit der Diagnosegruppe. TGA =

Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares Herz. Es lagen signifikante Unterschiede
zwischen den Subkohorten vor. Bei Patienten mit UVH wurde der Herzfehler signifikant haufiger

pranatal diagnostiziert (x> Test: p <.001)

Zur genaueren Evaluation der pranatalen Erkennungsrate wurden die Patienten nach
Geburtsdatum in vier Geburtszeitrdume eingeteilt. Die altesten teilnehmenden
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Patienten wurden im Zeitraum von 1992 bis 1996 geboren, gefolgt von Patienten mit
den Geburtsjahrgangen von 1997 bis 2001. Zudem wurden Patienten zwischen 2002
bis 2006 sowie zwischen 2007 bis 2011 in Gruppen zusammengefasst. Betrachtet man
die Rate an pranatal diagnostizierten AHF in Abhangigkeit der Geburtszeitraume
(siehe Abbildung 5), zeigt sich eine Verfunffachung und somit signifikante Zunahme
der Erkennungsrate in der Gesamtstichprobe vom A&ltesten bis zum jlngsten
Geburtszeitraum (U = 14406, p <.001). Von anféanglich keiner pranatal erkannten TGA
wurde die Erkennungsrate mit steigenden Geburtsjahrgangen signifikant auf Gber ein
Drittel gesteigert (U = 896.5, p <.001). Ebenso verdreifachte sich die Rate an préanatal
entdeckten UVH vom Geburtszeitraum 1992 — 1996 bis 2007 — 2011 (U = 7022, p <
.001).

70,0%
60,2%

50,0%

40,0% 37,0%

30,0%

19.6% 22,1%

60,0% 53,8%
20,0% 15,3%
11,8%

48,3% |
38,1%
10,0% . i - 6,0% - I
0,0%
0oy H O I ES

1992 - 1996 1997 - 2001 2002 - 2006 2007 - 2011
Geburtszeitraum

17 6%,

Erkennungsrate in %

m Gesamtstichprobe ®TGA ®=UVH

Abbildung 5: Pranatale Erkennungsrate in Abhangigkeit vom Geburtszeitraum und von der
Diagnosegruppe. TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares Herz. Es lagen
sowohl in der Gesamtstichprobe als auch in den Subkohorten signifikante Zusammenhéange zwischen
dem Geburtszeitraum und der pranatalen Erkennungsrate vor (U-Test: p < .001). Mit steigenden

Geburtsjahrgéngen stieg auch die Erkennungsrate der AHF signifikant an.

3.4 Einschréankungen durch angeborene Herzfehler

Die Mehrheit mit 292 Patienten (61.2 %) in der Gesamtstichprobe gab an zwischen ein
bis sechs Monate vor ihrer Einschulung im Krankenhaus aufgrund ihres AHF verbracht
zu haben (siehe Tabelle 6). Unter den Patienten mit TGA gaben 58 (33.5 %) und somit
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circa ein Drittel an, weniger als einen Monat vor ihrer Einschulung in einer Klinik
gewesen zu sein, wahrend 95 Patienten mit UVH (31.3 %), also ebenso ungefahr ein
Drittel, langer als sechs Monate Klinikaufenthalt angab. Patienten mit UVH verbrachten
vor der Einschulung somit signifikant mehr Zeit im Krankenhaus als Patienten mit TGA
(x3[3] = 108, p < .001). Innerhalb der Diagnosegruppen lagen keine
Geschlechtsunterschiede vor (UVH: x?[3] = 3.58, p = .31; TGA: x?*[3] = 6.33, p = .10).

Tabelle 6: Zeit im Krankenhaus vor der Einschulung aufgrund des AHF

Zeit im Krankenhaus vor der Einschulung

<1 Monat 1 -6 Monate > 6 Monate Weil3 nicht
Gesamt 67 292 104 14
(N=477) (14.0%) (61.2 %) (21.8 %) (2.9 %)
Gesamt- Mannlich 46 190 67 10
stichprobe (n=313) (14.7 %) (60.7 %) (21.4 %) (3.2 %)
Weiblich 21 102 37 4
(n=164) (12.8%) (62.2 %) (22.6 %) (2.4 %)
Gesamt 58 101 9 5
(N=173) (33.5%) (58.4 %) (5.2 %) (2.9 %)
TGA Mannlich 39 65 9 2
(n=115) (33.9%) (56.5 %) (7.8 %) (1.7 %)
Weiblich 19 36 3
(n =58) (32.8 %) (62.1 %) (5.2 %)
Gesamt 9 191 95 9
(N=304) (3.0%) (62.8 %) (31.3 %) (3.0 %)
UVH Mannlich 7 125 58 8
(n=198) (3.5%) (63.1 %) (29.3 %) (4.0 %)
Weiblich 2 66 37 1
(n=106) (1.9%) (62.3 %) (34.9 %) (0.9 %)

Anmerkung. N/n = StichprobengroéRe; TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares
Herz. Patienten mit UVH verbrachten signifikant mehr Zeit im Krankenhaus vor der Einschulung als
Patienten mit TGA (x> Test: p <.001).

Auf die Frage nach psychomotorischen oder psychischen Stdérungen antworteten
insgesamt 211 Patienten (44.2 %) mit ,Ja“. In der Subkohorte mit TGA wurden
psychomotorische / psychische Stérungen von 63 Patienten und somit in 36.4 % der
Falle bejaht und bei Patienten mit UVH gaben 148 Patienten (48.7 %)
psychomotorische oder psychische Stérungen an. Damit lagen signifikante
Unterschiede zwischen den Gruppen mit TGA und UVH vor (x*)2] = 8.29, p < .05). Die
Tabelle 7 gibt eine Ubersicht (iber die verschiedenen angegebenen psychischen und
psychomotorischen Stérungen der Patienten.
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Tabelle 7: Ubersicht Giber psychische und psychomotorische Stérungen

Gesamtstichprobe TGA UVH p-Wert
(TGA

Gesamt  Mannlich  Weiblich Gesamt  Mannlich Weiblich Gesamt  Mannlich  Weiblich 8553’3;

(N=477) (n=313) (n=164) (n=173) (n=115) (n=58) (n=304) (n=198) (n=106) ge.samt)
Psychische oder 211 150 61 63 48 15 148 102 46 02
psychomotorische Stérungen (442%) (47.9%) (37.2%) (36.4%) (41.7%) (259%) (48.7%) (51.5%) (43.4%)
Hyperkinetische Stérung / 43 38 5 16 13 3 27 25 2
Aufmerksamkeitsdefizitstérung (9.0 %) (12.1%) (3.0%) (9.2 %) (11.3%) (5.2%) (8.9 %) (12.6 %) (1.9%)
Psychomotorische 77 53 24 15 14 1 62 39 23 < 001
Entwicklungsstdrung (16.1%) (16.9%) (146%) (8.7%) (12.2%) (1.7 %) (20.4 %) (19.7%) (21.7 %) '
Intelligenzstérung 41 28 13 5 4 1 36 24 12

(8.6 %) (8.9 %) (7.9 %) (2.9 %) (3.5 %) (1.7 %) (11.8%) (12.1%) (11.3%)
Stérung des Sozialverhaltens 37 32 5 6 6 31 26 5

(7.8 %) (10.2%) (3.0%) (3.5 %) (5.2 %) (10.2%) (13.1%) (4.7 %)
Emotionale Stérung 28 21 7 4 4 24 17 7

(5.9 %) (6.7 %) (4.3 %) (2.3 %) (3.5 %) (7.9 %) (8.6 %) (6.6 %)
Depression 12 4 8 3 2 1 9 2 7

(2.5 %) (1.3 %) (4.9 %) (1.7 %) (1.7 %) (1.7 %) (3.0 %) (1.0 %) (6.6 %)
Angststdrung 27 17 10 3 2 1 24 15 9

(5.7 %) (5.4 %) (6.1 %) (1.7 %) (1.7 %) (1.7 %) (7.9 %) (7.6 %) (8.5 %)
Lernstérung / Lernschwéache 79 50 29 22 13 9 57 37 20

(16.6 %) (16.0%) (17.7%) (12.7%) (11.3%) (155%) (18.8%) (18.7%) (18.9 %)
Sprech- / Sprachstdrung 53 37 16 14 12 2 39 25 14

(111%) (11.8%) (9.8%) (8.1 %) (10.4%) (3.4 %) (12.8%) (12.6 %) (13.2 %)

Anmerkung. N/n = Stichprobengrdf3e; TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikuldres Herz; x>-Test: Signifikanz bei p <.05; bei n < 10 keine Signifikanztestung.

Patienten mit UVH gaben signifikant haufiger psychische oder psychomotorische Stérungen und psychomotorische Entwicklungsstérungen an.
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3.5 Fruhférderung

298 Patienten und somit ein Anteil von 62.5 % der Gesamtstichprobe erhielt eine Form
von Fruhforderung vor der Einschulung. Unter den Patienten mit TGA war es mit 89
Patienten (51.4 %) die Halfte, wéahrend es bei Patienten mit UVH 209
Umfrageteilnehmer (68.8 %), also mehr als zwei Drittel waren, die Fruhférderung
erhielten (siehe Abbildung 6). Von allen Patienten, die Frihférderung in Anspruch
nahmen hatten doppelt so viele ein UVH als eine TGA (UVH: n = 209/298; 70.1 %;
TGA: n = 89/298; 29.9 %) (siehe Abbildung 7). Patienten mit UVH nahmen somit
signifikant haufiger an FruhférderungsmalRnahmen teil (x*[2] = 14.08, p < .001).
Innerhalb der Subkohorte mit UVH sowie in der Gesamtstichprobe lagen zudem
signifikante Geschlechtsunterschiede vor (UVH: x?[2] = 8.96, p = .01, Gesamt: x3[2] =
9.55, p =.01). Mannliche Umfrageteilnehmer erhielten haufiger Frihférderung als die
teilnehmenden weiblichen Patienten. Die Tabelle 8 bietet einen Uberblick Uber die

verschiedenen Formen der Fruhférderungsmalinahmen der Patienten.

350 UVH vs. TGA: p <.001
62,5% ‘

300
— ' vs p <.05 p<.05
[':
Tlf 250
> 66,8% 68,8%
= 200
2 34,4%
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= 150 -
o
= 31,3%

54,3% 51,4%
g 100 404 5% 28,6%
Z 40,2% 55,7% 5 5o 60,4%
40,9% 51,7% °
50 - 43.1% 34,0%
) 1,9% 5,5% 0% 5% 5,2% 2,6% 1,0% 5,7%
O e — e
Gesamt 5 Q Gesamt Gesamt @ﬂ
(N=477)(n=313) (n= 164) (N=173)(n= 115) (n= 58) (N=304) (n=198) (n= 106)
Gesamtstichprobe TGA UVH

mJa mNein mWeil nicht

Abbildung 6: Inanspruchnahme von Friihférderung vor der Einschulung in Abhé&ngigkeit der
Diagnosegruppe. N/n = StichprobengroRe; TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH =
Univentrikulares Herz. Es lagen signifikante Unterschiede zwischen den Subkohorten (x*>-Test: p <
.001), als auch signifikante Geschlechtsunterschiede in der Gesamtkohorte und in der Subgruppe mit
UVH (x2-Test: p <.05) vor.

29



ETGA
®UVH

Abbildung 7: Verteilung der Diagnosen bei Inanspruchnahme von Friihforderung. TGA =

Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares Herz. Von allen Patienten, die Friihférderung
erhalten hatten (n = 298 / 477), hatten signifikant mehr Patienten ein UVH als Diagnose (x3-Test: p <
.001).

Tabelle 8: Formen der Fruhférderung und ihre Inanspruchnahme

Logopadie Physiotherapie Ergotherapie
n (%) p-Wert n (%) p-Wert n (%) p-Wert
(G vs. ?) (G vs. ?) (G vs. ?)
Gesamt 172 155 50
Gesamt- (N=477) (36.1 %) (32.5 %) (10.5 %)
stich- Ménnlich 121 110 41
probe (n=313) (38.7 %) 10 (35.1 %) 09 (13.1 %)
Weiblich 51 45 9
(n=164) (31.1%) (27.4 %) (5.5 %)
Gesamt 54 34 13
(N=173) (31.2%) (19.7 %) (7.5 %)
TGA Méannlich 37 25 11
(n=115) (32.2%) (21.7 %) (9.6 %)
Weiblich 17 70 9 2
(n=58) (29.3 %) (15.5 %) (3.4 %)
Gesamt 118 121 37
(N=304) (38.8%) (39.8 %) (12.2 %)
UVH Mannlich 84 85 30
(n=198) (42.4 %) 08 (42.9 %) 13 (15.2 %)
Weiblich 34 36 7
(n=106) (32.1 %) (34.0 %) (6.6 %)
p-Wert (TGA vs. UVH) .10 <.001* A1

Anmerkung. N/n = StichprobengrdRe / Anzahl; TGA = Transposition der groRen Arterien; UVH =
Univentrikulares Herz; * = signifikant; bei n < 10 keine Signifikanztestung. Patienten mit UVH nahmen

signifikant haufiger Physiotherapie in Anspruch als Patienten mit TGA (x3-Test: p < .001).
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Patienten mit mehr als sechs Monaten Krankenhausaufenthalte vor der Schulzeit
erhielten signifikant haufiger Fruhférderung als Patienten mit klrzeren
Krankenhausaufenthalten (x?[4] = 18.48, p < .001). Von den Patienten, die mehr als
sechs Monate im Krankenhaus verbrachten, erhielten 80 (76.9 %) Fruhférderung,
wahrend von den Patienten mit weniger als einem Monat im Krankenhaus nur 30 (44.8

%) Fruhforderung erhielten.

3.6 Schullaufbahn

Der Altersmedian der Gesamtstichprobe lag bei der Einschulung bei 6 Jahren
(Minimum 5, Maximum 8), der Mittelwert bei 6.29 Jahren. Von den 477 Teilnehmern
lagen bei 458 Patienten (96 %) Daten zum Alter bei der Einschulung vor. Insgesamt
gaben 302 Patienten (65.9 %) an, im Alter von sechs Jahren eingeschult worden zu
sein (siehe Tabelle 9). Die Unterschiede zwischen den Subgruppen TGA und UVH als
auch zwischen den Geschlechtern erwiesen sich nicht als signifikant (U = 22418, p =
.11 bzw. U = 2691.50, p = .33).

Tabelle 9: Einschulungsalter aufgeteilt nach Diagnosegruppen

Einschulung im Alter von

5 Jahren 6 Jahren 7 Jahren 8 Jahren
Gesamtstichprobe (N =458) (n (%)) 14 (3.1 %) 302 (65.9%) 137(29.9%) 5 (1.1%)
TGA (n = 166) (n (%)) 4 (2.4 %) 119 (71.7 %) 43 (25.9 %)
UVH (n = 292) (n (%)) 10 (3.4 %) 183 (62.7 %) 94 (32.2 %) 5 (1.7 %)

Anmerkung. N/n = StichprobengroéRe; TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares

Herz. Es lagen keine signifikanten Unterschiede zwischen den Subkohorten vor.

Die Einschulung erfolgte bei 368 Patienten (77.1 %) und somit bei der groRen Mehrheit
der Gesamtstichprobe in eine Grundschule, gefolgt von Forder- oder Sonderschulen
(siehe Abbildung 8). Unter den Patienten mit TGA lag der Anteil an Kindern, die eine
Grundschule besuchten, signifikant hoher als bei den Patienten mit UVH (x?[4] = 19.81,
p <.001). 52 Kinder mit UVH (17.1 %) besuchten eine Forder- oder Sonderschule und
somit dreimal haufiger als Patienten mit TGA, bei denen 11 Patienten (6.4 %) auf eine
Forder- oder Sonderschule gingen. Auch der Anteil an Kindern in einer
Inklusionsklasse in Grundschulen war bei Patienten mit UVH prozentual héher (UVH:
n =19/304; 6.3 %, TGA: n = 5/173; 2.9 %).

31
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Abbildung 8: Schulform bei Einschulung in Abhéngigkeit der Diagnosegruppe. TGA = Transposition
der grofl3en Arterien; UVH = Univentrikulares Herz. Es lagen signifikante Unterschiede zwischen den
Subkohorten vor. Patienten mit TGA wurden signifikant haufiger auf eine Grundschule eingeschult als

Patienten mit UVH (x-Test: p < .001).

Insgesamt gaben 329 Umfrageteilnehmer (69 %) an, weniger als einen Monat
Schulzeit aufgrund ihres AHF verpasst zu haben. In der Subkohorte mit TGA wurde
dies sogar von 146 Patienten (84.4 %) angegeben, unter den Kindern mit UVH von
183 (60.2 %) (siehe Abbildung 9). Diese Unterschiede erwiesen sich als signifikant
(x3[3] = 33.57, p <.001), ebenso wie die Tatsache, dass Patienten mit UVH zwar selten
aber dennoch haufiger als Patienten mit TGA mehrere Monate bis Jahre an Schulzeit

verpassten.
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Abbildung 9: Verpasste Schulzeit aufgrund des AHF in Abhangigkeit von der Diagnosegruppe. TGA
= Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares Herz. Es lagen signifikante Unterschiede
zwischen den Subkohorten vor. Patienten mit UVH als Diagnose verpassten signifikant mehr Schulzeit
als Patienten mit TGA (x2-Test: p <.001).

174 Patienten und somit 36.5 % der Gesamtstichprobe nahmen mindestens drei
Monate Fordermal3nahmen wéhrend der Schulzeit in Anspruch. Von den Patienten mit
TGA gaben 54 Personen (31.2 %) an, Fordermal3nahmen erhalten zu haben, wahrend
es bei den Patienten mit UVH 120 (39.5 %) waren. Weder zwischen den beiden
Subgruppen noch zwischen den Geschlechtern gab es signifikante Unterschiede
(Subgruppen: x?[2] = 4, p = .14 bzw. Geschlechter: x?[2] = 0.83, p = .66).

Die Frage nach der Notwendigkeit einer Klassenwiederholung verneinten 383
Patienten (80.3 %) (siehe Abbildung 10). Dabei lagen weder signifikante Unterschiede
zwischen den Subkohorten vor, noch gab es signifikante Geschlechtsunterschiede
(Subkohorte: x*[2] = 1.81, p = .41 bzw. Geschlechter x*[2] = 1.36, p = .51).
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Abbildung 10: Rate an Klassenwiederholungen in Abhangigkeit der Diagnosegruppe. TGA =

Transposition der grofen Arterien; UVH = Univentrikuldares Herz. Es konnte kein signifikanter
Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe und der Rate an Klassenwiederholungen gezeigt

werden.

Zu Evaluation des Schulabschlusses wurden von den 477 Teilnehmern 333 Patienten
in dieser Statistik ausgeschlossen, da sie zu dem Zeitpunkt der Befragung noch zur
Schule gingen. Von den berlcksichtigten 144 Patienten war der Anteil an Patienten,
die ihre Schullaufbahn mit einem hohen Schulabschluss abschlossen, d.h. (Fach-)
Abitur (entspricht ISCED 3), mit 66 Patienten gleich grof3, wie der Anteil an Kindern,
die mit einem niedrigen Schulabschluss, d.h. einem Haupt- oder Realschulabschluss
(entspricht ISCED 2) abschlossen (67 Patienten). 7 Patienten (4.9 %) brachen die
Schule ohne Schulabschluss ab, davon hatten alle ein UVH als Diagnose. Die Tabelle
10 zeigt die Aufteilung in den Erwerb eines hohen oder niedrigen Schulabschlusses,
die Abbildung 11 liefert einen detaillierteren Uberblick tber die verschiedenen
erworbenen Schulabschlisse innerhalb der Diagnosegruppen.
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Tabelle 10:

Ubersicht zu Schulabschliissen nach ISCED Levels (niedrig / hoch)

Niedriger
Schul- Hoher Schul- Anderer Schul- Schulabbruch /
abschluss Kein
abschluss (& ISCED 3) abschluss Abschluss
(2 ISCED 2) -
Gesamt o 0 o 0
(N = 144) 67 (46.5 %) 66 (45.8 %) 4 (2.8 %) 7 (4.9 %)
Gesamt- Mannlich o 0 0 0
stichprobe (n = 83) 42 (50.6 %) 33 (39.8 %) 4 (4.8 %) 4 (4.8 %)
W(Tbhch 25 (41.0 %) 33 (54.1 %) 3 (4.9 %)
(n=61)
Gesamt o 0
(N = 57) 29 (50.9 %) 28 (49.1 %)
TGA Mannlich 54 56 g 05) 14 (41.2 %)
(n=34) ’ '
Weiblich o o
(N = 23) 9 (39.1 %) 14 (60.9 %)
&eiag?‘; 38 (43.7%) 38 (43.7 %) 4 (4.6 %) 7 (8.0 %)
UVH m"‘:”zgc)h 22 (449%) 19 (38.8 %) 4(8.2 %) 4(8.2%)
Weiblich o 0 9
(n = 38) 16 (42.1 %) 19 (50.0 %) 3 (7.9 %)
Anmerkung. N/n = StichprobengréRe; TGA = Transposition der groRen Arterien; UVH = Univentrikulares
Herz; ISCED = International Standard Classification of Education; bei n < 10 keine Signifikanztestung.
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Abbildung 11: Aufschliisselung des Schulabschlusses nach Schultyp in Abh&ngigkeit der

Diagnosegruppe. N/n =

Univentrikulares Herz.

StichprobengroRe; TGA =

Transposition der grof3en Arterien; UVH
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Die Frage zum Notendurchschnitt im letzten Schuljahr bzw. Abschlussjahr
beantworteten 357 Personen, wobei in der Analyse lediglich die Notendurchschnitte
des Abschlussjahres und somit von 129 Teilnehmern bertcksichtigt wurden. Die
Mehrheit mit 67 Patienten (51.9 %) rangierte in einem Notenbereich zwischen 2.0 bis
2.9 (siehe Abbildung 12), der Median betrug in der Gesamtstichprobe als auch in den
Subgruppen die Note 2,0. Die Noten des Abschlussjahres unterschieden sich somit
nicht signifikant in Abhéngigkeit der Diagnosegruppe (x?[3] = 4.8, p = .19) oder des
Geschlechts (x2[3] = 3.7, p =.30).
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3 20% 16 3% 14.g0p 020
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Note 2,0- 2,9 Note 3,0 - 3,9 Note 4,0 - 4,9

® Mannlich =Weiblich

Abbildung 12: Noten im Abschlussjahr in Abhéngigkeit der Diagnosegruppe und des Geschlechts.
TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH = Univentrikulares Herz. Gesamt N = 129, UVH n = 74,

TGA n = 55. Es konnte kein signifikanter Zusammenhang zwischen der Diagnosegruppe / Geschlecht
und der Abschlussnote gezeigt werden.
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3.7 Akademische Leistungen der Eltern

Bei der Evaluation des hdchsten Schulabschlusses der Vater der teilnehmenden
Patienten ergab sich eine Mehrheit mit 245 Vatern (51.4 %), die ein Abitur oder
Fachabitur absolviert hatten (entspricht ISCED 3). 207 Vater (43.4 %) beendeten die
Schule mit einem niedrigen Schulabschluss, d.h. keinem, Haupt- oder
Realschulabschluss (entspricht < ISCED 2). Es konnten keine signifikanten
Unterschiede in der Hohe des Schulabschlusses des Vaters zwischen den beiden

Diagnosegruppen TGA und UVH gezeigt werden (x*[3] = 2.58, p = .46).

Zur Beurteilung des hochsten Berufsabschlusses der Eltern wurde ein niedriger,
mittlerer und hoher Berufsabschluss nach ISCED unterschieden. Es lagen vollstdndige
Daten zu 442 Vatern der Patienten vor. Nur 5 Vater (1.1 %) machten keinen
Berufsabschluss und erreichten somit ein niedriges Bildungsniveau (ISCED < 2), 183
(41.4 %) erreichten einen mittleren Berufsabschluss in Form einer Ausbildung (ISCED
3 und 4) und 254 (57.5 %) wiesen einen hohen Berufsabschluss wie einen Meister,
Diplom, Bachelor oder Master (ISCED = 5) auf. Es gab keine signifikanten
Unterschiede zwischen den Véatern von Kindern mit TGA oder UVH (x3[2] = 2.91, p =
.23).

Von den 477 teilnehmenden Patienten waren 426 der Vater (89.3 %) in Vollzeit
berufstatig, 17 Vater (3.6 %) waren in Teilzeit beschaftigt, 3 (0.6 %) waren geringfligig
beschaftigt und 23 (4.8 %) gaben an, nicht erwerbstitig zu sein (Rentner oder
arbeitslos). Die berufliche Tatigkeit der Véater unterschied sich nicht signifikant in den
beiden Diagnosegruppen (x%[4] = 5.45, p = .24).

Unter den Mittern der teilnehmenden Patienten schlossen 259 (54.3 %) ihre
Schullaufbahn mit einem niedrigen Schulabschluss ab (entspricht ISCED 2). 208 (43.6
%) beendeten die Schule mit einem hohen Schulabschluss, d.h. einem Abitur oder
Fachabitur (entspricht ISCED 3). Dabei gab es keinen signifikanten Unterschied
abhangig von den Diagnosen der Kinder, 73 Mitter von Kindern mit TGA (42.2 %)
hatten einen hohen Abschluss und 135 Mitter von Patienten mit UVH (44.4 %) wiesen
einen hohen Schulabschluss auf (x?[3] = 0.91, p = .82).

Es lagen Daten von 461 Muttern zu ihrer Berufsausbildung und ihrem Bildungsstand
vor. Nach Ende der Schulzeit machten 12 Miitter (2.6 %) keine Ausbildung (ISCED <
2). 261 Mutter (56.6 %) erreichten einen mittleren Berufsabschluss in Form einer
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Ausbildung (ISCED 3 und 4). 188 (40.8 %) besuchten eine Fach-/ Meister- oder
Technikschule oder studierten und erreichten somit einen hohen Berufsabschluss
(ISCED = 5). Es gab keinen signifikanten Unterschied beim Vergleich der
Berufsausbildung der Mtter der beiden Diagnosegruppen (x*2] = 4.27, p = .12).

Von den 477 Patienten waren 105 Miutter (22 %) in Vollzeit berufstatig. Insgesamt
arbeiteten 262 Mitter (54.9 %) in Teilzeit und geringfligig beschaftigt waren 44 (9.2
%). 62 Mutter (13 %) waren nicht erwerbstétig, davon waren 25.8 % Mdtter von Kindern
mit TGA und 74.2 % Mutter von Kindern mit UVH. Im Hinblick auf die berufliche
Tatigkeit der Mutter lagen keine signifikanten Unterschiede zwischen den Subkohorten
vor (x*4] = 8.7, p = .07).

3.8 Elterliche Bildung und Schulabschluss der Kinder

Zur Betrachtung der Relation zwischen dem véaterlichen Bildungsgrad und der Hohe
des Schulabschlusses der Kinder konnten 128 Patientendaten ausgewertet werden.
Die HOhe des Schulabschlusses der Patienten wurde in Abhangigkeit eines mittleren
und hohen Bildungsstands der Vater evaluiert, da in dieser Stichprobe keine Vater mit
niedrigem Bildungsgrad vertreten waren. Zudem wurde fir eine Signifikanztestung
aufgrund der kleinen Stichprobe lediglich das Erreichen eines hohen (ISCED 3) mit
dem Erreichen eines niedrigen Schulabschlusses (ISCED 2) verglichen und andere
Schulabschlisse bzw. Schulabbriiche ausgeschlossen (n = 117). Kinder mit TGA
erreichten signifikant haufiger einen hohen Schulabschluss (ISCED 3) mit steigendem
Bildungsstand des Vaters (x*)[1] = 9.19, p < .01) (siehe Abbildung 13). In der
Gesamtstichprobe erreichten 16 Patienten und somit ein Drittel einen hohen
Schulabschluss, deren Vater ein mittleres Bildungsniveau (ISCED 3 und 4) aufwiesen,
wahrend 39 Kinder (57.4 %) von Vatern mit hohem Bildungsniveau (ISCED = 5) einen
hohen Schulabschluss erreichten (x*[1] = 6.98, p < .01). Bei Kindern mit UVH zeigte
sich ebenfalls eine hohere Rate an hohen Schulabschliissen bei Vatern mit hohem
Bildungsstand, die Ergebnisse erwiesen sich jedoch nicht als signifikant (x[1] = 0.71,
p = .40).
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Abbildung 13: Einfluss von vaterlicher Bildung auf Schulabschluss des Kindes in Abh&ngigkeit von
der Diagnosegruppe. N/n = StichprobengréRe; TGA = Transposition der grolRen Arterien; UVH =

Univentrikulares Herz; ISCED = International Standard Classification of Education; ISCED 2 = niedriger
Schulabschluss; ISCED 3 = hoher Schulabschluss; ISCED 3 / 4 niedriger Bildungsstand; ISCED = 5 =
hoher Bildungsstand. Es lagen signifikante Unterschiede in der Subgruppe bei Patienten mit TGA sowie

in der Gesamtstichprobe vor (x> Test: p < .01).

Bei der Evaluation eines Zusammenhangs zwischen dem Grad der miitterlichen
Bildung und der Hb6he des Schulabschlusses der Kinder lagen Daten von 136
Patienten vor. Aufgrund der kleinen Anzahl an Muttern mit niedrigem Bildungsstand
(ISCED = 2), wurden diese fur die Auswertung ausgeschlossen und die Daten von 122
Patienten analysiert. Insgesamt hatten von den 41 Patienten mit Mittern mit hohem
Bildungsstand (ISCED = 5) circa die Halfte (56.1 %) einen hohen Schulabschluss, d.h.
(Fach-) Abitur (ISCED 3). Wies die Mutter einen mittleren Bildungsstand auf (ISCED 3
und 4) absolvierten 37 (45.7 %) der Patienten einen hohen Schulabschluss. Bei
hoherem Bildungsstand der Mutter zeigte sich prozentual haufiger ein hoher
Schulabschluss der Patienten, wobei sich dieser Zusammenhang nicht als signifikant
erwies (x?[1] = 1.18, p = .28) (Abbildung 14).
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Abbildung 14: Einfluss von mtterlicher Bildung auf Schulabschluss des Kindes in Abhéngigkeit
von der Diagnosegruppe. N/n = Stichprobengrof3e; TGA = Transposition der groRen Arterien; UVH =

Univentrikulares Herz; ISCED = International Standard Classification of Education; ISCED 2 = niedriger
Schulabschluss; ISCED 3 = hoher Schulabschluss; ISCED 3 / 4 niedriger Bildungsstand; ISCED = 5 =
hoher Bildungsstand. Es zeigte sich kein signifikanter Zusammenhang.

3.9 Elterliche Bildung und prénatale Detektion der AHF

Zur Auswertung der Hypothese, dass mit steigendem Grad an elterlicher Bildung eher
eine pranatale Diagnostik in Anspruch genommen wird, waren die Patientendaten von
437 Umfrageteilnehmern im Hinblick auf den véterlichen Bildungsstand und von 456

Patienten bezuglich mitterlicher Bildung vollstandig vorhanden.

Da insgesamt nur 5 Véater einen niedrigen Bildungsstand aufwiesen, wurden nur Vater
mit mittlerem (ISCED 3 und 4) und hohem Bildungsstand (ISCED 2 5) verglichen (n =
432). Wahrend bei 52 Patienten (29.1 %) von Vatern mit mittlerem Bildungsstand der
AHF pranatal bekannt war, war dies bei 92 Patienten (36.4 %) von Vatern mit hohem
Bildungsstand der Fall. Zwischen den Gruppen zeigte sich kein signifikanter
Unterschied (x*[1] = 2.52, p = 11). Bei den Patienten mit UVH erwies es sich als
signifikant, dass bei den 274 Patienten mit UVH die Diagnose mit héherem
Bildungsgrad des Vaters haufiger pranatal vorlag (x*[1] = 7.54, p < .01). Wahrend bei
38 Patienten (33.3 %) von Vatern mit mittlerem Bildungsstand die Diagnose prénatal
bekannt war, war dies bei 80 (50.0 %) der Patienten mit Vatern mit hohem

Bildungsstand der Fall. Unter den 158 Patienten mit TGA zeigte sich ein umgekehrtes
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Bild. Bei 14 Patienten (21.5 %) mit Vatern mit mittlerem Bildungsstand war die
Diagnose des AHF vor der Geburt bekannt, unter den Patienten mit Vatern mit hohem
Bildungsstand bei 12 Patienten (12.9 %). Der Unterschied erwies sich nicht als
signifikant (x*[1] = 2.08, p = .15).

Auch bei der Betrachtung der Relation von mdutterlicher Bildung und einer
Pranataldiagnostik des kindlichen AHF wurden Mitter mit einem mittleren (ISCED 3
und 4) und hohem Bildungsstand (ISCED = 5) verglichen (n = 444). Hier zeigte sich
ein ahnliches Ergebnis wie in der Gesamtkohorte und Subgruppe mit UVH bei den
Vatern. Bei 71 Patienten (38.0 %) von Muttern mit hohem Bildungsstand lag die
Diagnose des AHF pranatal vor. Bei 78 Kindern (30.4 %) von Mittern mit mittlerem
Bildungsstand hingegen wurde der AHF vor der Geburt diagnostiziert. Der Unterschied
erwies sich nicht als signifikant (x*[1] = 2.82, p = .10). Die Diagnose lag prozentual
haufiger pranatal vor, je héher der Bildungsstand der Mutter war.

3.10 Pranatale Erkennungsrate und Schulabschluss der Kinder

Da von den 141 Patienten, bei denen Daten zur Pranataldiagnostik und zum
Schulabschluss vorlagen, keine Patienten mit TGA darunter waren, wurde nur die
Gesamtstichprobe analysiert und ,weil} nicht“ als fehlende Werte verstanden. Bei 17
Patienten (12.0 %) wurde der AHF pranatal diagnostiziert. Davon erreichten 8
Patienten (47.1 %) einen hohen, und 7 (41.2 %) einen niedrigen Schulabschluss. Unter
den Patienten, deren Diagnose nicht pranatal gestellt werden konnte, absolvierten 57
(46 %) einen hohen Schulabschluss. Aufgrund der kleinen Stichprobe wurde keine

Signifikanztestung durchgefihrt.

3.11 Elterliche Bildung und Inanspruchnahme von Fruhférderung

Bei 430 Patienten lagen vollstandige Daten zur Inanspruchnahme von Fruhférderung
(ja/nein) und dem vaterlichen Bildungsstand vor. In der Gesamtkohorte nahm die Rate
an Fruhférderung mit steigendem Bildungsgrad des Vaters prozentual ab. Wahrend
alle funf Patienten, deren Vater einen niedrigen Bildungsstand aufwiesen, an
Frahfoérderungsmal3ihahmen teilgenommen hatten, senkte sich die Rate an
Frihforderung bei Patienten von Vétern mit mittlerem Bildungsniveau (ISCED 3 und
4) von 70.9 % (n = 127) auf 59.8 % (n = 147) bei Vatern mit hohem Bildungsniveau

(ISCED =z 5). Zur Signifikanztestung wurden lediglich Vater mit mittlerem und hohem
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Bildungsniveau verglichen, da hier eine ausreichende Stichprobengrof3e vorlag. Es
zeigte sich in der Gesamtstichprobe eine deutliche Tendenz, dass die
Inanspruchnahme von Fruhférderung mit steigendem Bildungsgrad des Vaters

abnahm, der Unterschied erwies sich jedoch nicht als signifikant (x[2] = 8.44, p < .05).

Zudem lagen die vollstandigen Daten zur Fruhforderung (ja/nein) und dem
matterlichen Bildungsgrad bei 449 Patienten vor. Auch hier zeigte sich eine nicht
signifikante Abnahme der Frihforderungsrate mit Zunahme des mitterlichen
Bildungsstandes (x*[2] = 2.02, p =.36), zur Berechnung wurden ebenso nur Mutter mit
mittlerem und hohem Bildungsstand verglichen. Bei 9 Kindern (75 %) deren Miutter
einen niedrigen Bildungsstand aufwiesen fand eine Frihférderung statt. Lag bei den
Mittern ein mittlerer Bildungsstand vor, berichteten 168 Patienten (66.1 %) Uber eine

Frahforderung, sowie 111 Patienten (60.7 %) bei Muttern mit hohem Bildungsgrad.

3.12 Frihforderung und Schullaufbahn der Kinder

Von den 144 Patienten, die zum Zeitpunkt der Datenerhebung schon einen
Schulabschluss aufwiesen, wurden 123 bertcksichtigt, da bei ihnen eindeutige
Angaben zur Inanspruchnahme von Frihférderung vorlagen (ja/nein) und entweder
ein Haupt-, oder Realschulabschluss oder ein (Fach-) Abitur angegeben war. Es zeigte
sich ein signifikanter Zusammenhang zwischen der Inanspruchnahme von
Frihforderung und der HOhe des erreichten Schulabschlusses (siehe Abbildung 15).
Bei Kindern mit UVH, als auch in der Gesamtstichprobe, war ein signifikant héherer
Schulabschluss verzeichnet, wenn keine Frihférderung vor der Einschulung genutzt
worden war (UVH: x3[1] = 12.13, p <.001, Gesamt: x*[1] = 13.62, p < .001). Von den
63 Kindern mit Frihférderung in der Gesamtstichprobe erlangten nur 20 (31.7 %) einen
hohen Schulabschluss (Fachabitur/Abitur), bei den 60 Kindern, die eine Friihférderung

verneint hatten, hingegen 39 (65 %).
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Abbildung 15: Einfluss von Frihférderung auf Héhe des Schulabschlusses in Abhangigkeit von der
Diagnosegruppe. N/n = StichprobengroRe; TGA = Transposition der grof3en Arterien; UVH =
Univentrikulares Herz; ISCED = International Standard Classification of Education. Es lagen signifikante
Ergebnisse in der Subgruppe bei Patienten mit UVH, als auch in der Gesamtstichprobe vor. Patienten,
die keine Frihférderung erhalten hatten, erreichten einen signifikant héheren Schulabschluss (x>-Test:
p <.001).
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4. Diskussion

In einer bundesweiten, explorativen Online-Umfrage zum Thema Schulbildung konnte
gezeigt werden, dass knapp die Halfte der Patienten mit TGA oder UVH die Schule mit
einem (Fach-) Abitur abgeschlossen haben. Jedoch wiesen insbesondere Patienten
mit UVH hohere Raten an Klassenwiederholungen, Fehlzeiten und Friihférderung auf.
Diese und weitere Ergebnisse der vorliegenden Studie werden in den folgenden

Abschnitten ndher erlautert.

4.1 Demographische Patientendaten

Von den 2609 Teilnehmern, deren Daten in die statistische Analyse einbezogen
wurden, betrugen die in der Subgruppen-Analyse bertcksichtigten Patienten mit TGA
6.6 % und die Patienten mit UVH 11.7 %. Dabei sind diese beiden AHF hier, verglichen
mit der bekannten Pravalenz von circa 3 %, eher Uberreprasentiert. Dies kdnnte daran
liegen, dass im NRAHF nur Patienten mit klinisch apparenten AHF registriert sind und
somit der Anteil an schweren AHF tendenziell héher ist. Dies zeigte sich auch in einem
Vergleich der Pravalenzen im NRAHF und einer Pravalenzstudie von van der Linde et
al. (72). Zudem nehmen Patienten mit schwereren Erkrankungen haufiger an
Umfragen teil (72). Die Geschlechtsverteilung in der Subgruppen-Analyse von 2/3
mannlichen und 1/3 weiblichen Patienten entspricht der angenommenen

Geschlechtsverteilung von 2:1 bei beiden AHF-Diagnosen (80).

Das Alter der teilnehmenden Patienten von 5 bis 25 Jahren wurde vom NRAHF
bewusst so gewahlt, da sich die Fragen spezifisch mit der Schullaufbahn

beschaftigten.

4.2 Diagnosebezogene Ergebnisse

Zur Analyse des operativen Vorgehens bei den Patienten, lagen nicht von allen
Umfrageteilnehmern Daten zu den Operationen vor. Dies ist auf den Umstand
zurickzufihren, dass die Daten zu Operationen / Interventionen aus der
medizinischen Datenbank des NRAHF stammen und auf die Gute sowie
Vollstandigkeit von Arztbriefen angewiesen sind. Nicht in allen Arztbriefen werden die
Operationen / Interventionen vollstandig und korrekt aufgefiihrt. Somit war bei

manchen Patienten keine prézise Zuordnung zu einer bestimmten OP-Technik

44



moglich. Es zeigte sich jedoch mit einer deutlichen Mehrheit von tber 90 Prozent in
beiden Vergleichsgruppen, dass die leitliniengerechte OP-Methoden der Wahl,
namlich die ASO bei TGA und die TCPC bei UVH, angewandt wurde (11).

Mit einer subjektiven Beurteilung des eigenen Gesundheitszustandes von 1.6 + 0.8
(MW = SD) in der Gesamtstichprobe zeigt sich, dass die Patienten ihre Gesundheit
durchschnittlich als gut bis sehr gut empfinden. Auch bei der spezifischen Betrachtung
des subjektiven Gesundheitszustandes bei Patienten mit UVH, die ihn mit 1.7 =+ 0.8
(MW = SD) signifikant schlechter als Patienten mit TGA einschatzten, zeigt sich eine
generelle Zufriedenheit mit dem Gesundheitsempfinden. Die Tatsache, dass die
Patienten ihren Gesundheitszustand insgesamt eher gut einschatzen, kann auch auf
eine gute Coping-Strategie zuriick zu fihren sein (81). Knowles et al. (81) beschrieben,
dass Kinder mit AHF Bewaltigungsstrategien anwenden, wie z.B. die Akzeptanz ihres
Zustands als Teil ihrer Identitat (Akzeptanz), die Betonung, dass ihre Erfahrungen
anderen ahnlich sind (Normalisierung), und der Selbstvergewisserung, dass andere
ebenfalls Schwierigkeiten haben (Trost). Der aus der Lebensqualitatsforschung
bekannte  Response-Shift  impliziert eine  Veranderung des internen
Bewertungshintergrundes bei Patienten mit chronischen Erkrankungen (82). Dennoch
beurteilten Patienten mit UVH ihren Gesundheitszustand zwar selten aber signifikant
haufiger mit schlechten Noten. Dies passt zu den Erkenntnissen von Kamphuis et al.
(83), in dessen Studie Patienten mit schweren AHF einen signifikant schlechteren
subjektiven Gesundheitszustand bezlglich korperlicher Funktionsfahigkeit, Vitalitat
und allgemeiner Wahrnehmung der Gesundheit angaben. Vergleicht man die Daten
dieser Subgruppen-Analyse mit den Ergebnissen der Studie des Robert Koch-Instituts
zur Gesundheit von Kindern und Jugendlichen in Deutschland, scheinen die Mehrheit
der Patienten mit TGA oder UVH ihren Gesundheitszustand nicht schlechter
einzuschatzen als der Durchschnitt der Allgemeinbevolkerung. Zwar wurden in der
Umfrage des Robert Koch-Instituts als Antwortkategorien zum Gesundheitszustand
keine Schulnoten, sondern die Kategorien ,sehr gut®, ,gut®, ,mittelmafig®, ,schlecht"
und ,sehr schlecht® zur Auswahl gestellt, jedoch schatzte die Mehrheit der Kinder und
Jugendlichen bzw. ihre Eltern den Gesundheitszustand als ,sehr gut® (51.7 %) oder
,gut‘ (42.0 %) ein (84).

Die signifikant héhere Rate an weiteren chronischen Erkrankungen der Patienten mit

UVH lasst annehmen, dass in der Subkohorte mit UVH eine hohere Multimorbiditat
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vorliegt. Das kdnnte auch Einfluss auf das subjektive Gesundheitsempfinden haben
und einen weiteren Erklarungsansatz bieten, warum Patienten mit UVH ihren

Gesundheitszustand signifikant schlechter einschéatzten.

4.3 Perinatalperiode

Eine Erklarung fir die deutlich héhere pranatale Erkennungsrate bei Patienten mit
UVH (42.1 %) im Vergleich zu Patienten mit TGA (16.2 %) ist, dass das UVH relativ
einfach im pranatalen Echo erkennbar ist. Die fetale Echokardiographie zur
Diagnosestellung von AHF gibt es seit den 1980er Jahren (85). Anfang der 90er Jahre
war das Screening zunachst wenig verbreitet, es zeigte sich jedoch bereits in den
ersten 10 Jahren eine Verdopplung der Detektionsrate von AHF (86). Fur die pranatale
Diagnosestellung einer TGA bedarf es eines sonographischen Screenings des
Ausflusstraktes. Da dies jedoch erst seit 2013 eine formale Empfehlung der
International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology (ISUOG) darstellt,
erklart dies moglicherweise ebenso die niedrigen Erkennungsraten zwischen 1992 und
2011 (27, 30). Die Aufschlusselung der pranatalen Erkennungsrate in vier
Geburtszeitrdume unterstitzt diese These, da bei den Patienten der Subgruppen-
Analyse, die zwischen 1992 und 1996 geboren wurden, zunéachst noch keine der TGAs
pranatal diagnostiziert worden war. Bei den jungsten Patienten, zwischen 2007 bis
2011 geboren, hingegen konnte schon ein Drittel pranatal erkannt werden. Hier konnte
auch ein weiterer Einflussfaktor sein, dass die altesten Patienten aus der Umfrage
tendenziell den Fragebogen selbst ausfillten und vergleichsweise seltener mit
Sicherheit wussten, ob ihre Mutter Pranataldiagnostik in Anspruch genommen hatte
und der AHF pranatal entdeckt worden war, als wenn die Eltern den Fragebogen flr

ihr Kind ausfullten.

Eine weitere Erklarung fur die steigende pranatale Erkennungsrate ist die verbesserte
Qualitat der Ultraschalluntersuchung in den letzten Jahrzehnten (87). Eine Studie von
Tegnander und Eik-Nes (88) zeigte einen signifikanten Einfluss von der Erfahrung des
Untersuchers auf die pranatale Erkennungsrate von AHF. Erfahrene Ultraschall-
Untersucher detektieren signifikant mehr AHF. Deshalb wéare es interessant zu sehen,
wo die Eltern der Patienten dieser Subgruppen-Analyse ihre Préanataldiagnostik in
Anspruch genommen hatten und ob sich ein Unterschied in der pranatalen

Erkennungsrate in Abh&ngigkeit vom Erfahrungsgrad des Untersuchers nachweisen
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lasst. Ebenso ware ein weiterfihrendes Studienziel, ob ein Zusammenhang zwischen
der pranatalen Detektionsrate des AHF und dem Standort der gynakologischen Praxis
besteht.

Kritisch betrachtet werden muss, dass bei der Datenerhebung keine Unterscheidung
zwischen der Inanspruchnahme von Pranataldiagnostik und der Erkennungsrate bei
Inanspruchnahme stattgefunden hatte. Die Patienten konnten zwar angeben, ob ihr
AHF pranatal diagnostiziert worden war, es lagen aber keine Daten vor, ob bei den
postnatal Diagnostizierten eine Préanataldiagnostik in Anspruch genommen und der
AHF Ubersehen worden war, oder erst gar keine Pranataldiagnostik stattgefunden
hatte.

4.4 Einschrankungen durch angeborene Herzfehler

Patienten mit einem UVH verbrachten signifikant mehr Zeit im Krankenhaus vor der
Einschulung, als Patienten mit TGA. Dies erscheint plausibel, da sich diese Patienten
durch das etablierte mehrstufige Operationsverfahren in den ersten Lebensjahren
mehrfach grof3en Operationen am offenen Herzen unterziehen mussen und somit

multiple Krankenhausaufenthalte bendétigen (45).

Annahernd die Halfte der Patienten gaben psychische oder psychomotorische
Stérungen an und darunter war die psychomotorische Entwicklungsstérung die
haufigste genannte Auspragung. Die Auspragung psychomotorischer Stérungen ist
abhangig von einer Vielzahl von Faktoren, die zu unterschiedlichen sensiblen Zeiten
der Hirnentwicklung auftreten kdénnen (89). Ein besonderer Risikofaktor stellt das
Vorliegen eines genetischen Syndroms dar. Dies wurde von 1.9 % der Patienten
angegeben und Studien legen nahe, dass assoziierte genetische Anomalien bei
Kindern mit AHF in circa 5.3 % auftreten (1). Alle Patienten, die ein genetisches
Syndrom angaben, hatten ein UVH. Zudem konnten Studien zeigen, dass Kinder mit
UVH oder TGA schon intrauterin einen kleineren Kopfumfang, eine verzdgerte
Zunahme des totalen Gehirnvolumens und eine verzdgerte Hirnausreifung aufweisen
(89, 90). Nach der Geburt bendtigen dann beide Patientengruppen noch im
Neugeborenenalter eine oder mehrere Operationen und die dabei sichergestellte
Perfusion und Sauerstoffversorgung mittels Herz-Lungen-Maschine beinhaltet ebenso

ein erhohtes Risiko fur Minderperfusion, zerebrale Krampfanfalle und im weiteren
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Verlauf psychomotorische Entwicklungsverzdogerungen (89, 91, 92). Des Weiteren
kdbnnen postoperativ psychomotorische Entwicklungsverzégerungen durch eine
eingeschrankte korperlichen Aktivitat, die haufig auch durch Uberprotektives Verhalten
der Eltern aggraviert wird, begunstigt werden (89). Shillingford et al. (42) kamen zu
ahnlichen Ergebnissen beziglich der Inanspruchnahme von Frihférderung bei
Kindern mit AHF, die noch in der Neonatalperiode operiert wurden (unteranderem mit
Patienten mit UVH oder TGA). Auch bei ihnen zeigte sich eine erhéhte Pravalenz von
Unaufmerksamkeit und Hyperaktivitatsstérung. Ein weiterer Einflussfaktor fur die
Entwicklung von  psychomotorischen  Entwicklungsverzégerungen  kdnnen
Reoperationen darstellen. Die erneute Operation an der Herz-Lungen-Maschine,
sowie die Beatmung, eine Operation in Hypothermie sowie langere
Krankenhausaufenthalte erhéhten das Risiko fir zerebrale Krampfanfalle und fur eine

verzogerte psychomotorische Entwicklung (93).

Bei einigen Teilbereichen lagen innerhalb der Subgruppen prozentual deutliche
Geschlechtsunterschiede vor. Mannliche Patienten gaben in der Subgruppe mit TGA
haufiger psychomotorische Entwicklungsstérungen, in der Subgruppe mit UVH
vermehrt Aufmerksamkeitsdefizitstbrungen und Storungen des Sozialverhaltens an.
Majnemer et al. (94) zeigten in ihrer Studie ebenfalls, dass mannliche Patienten mit
AHF ein grol3eres Risiko fur neuromotorische Beeintrachtigungen, wie beispielsweise
in Feinmotorik, aufweisen. In der Studie von Dahlawi et al. (95) konnte ebenso eine
hohere Rate an psychosozialen Problemen bei Jungen gezeigt werden. Auch in der
Gesamtbevolkerung treten Aufmerksamkeitsdefizitstorungen und Stérungen des
Sozialverhaltens haufiger bei Jungen auf. Die Pravalenz liegt im Bereich von 5-12 %
in westlichen Landern, auch in unserer Studie lag diesbeziglich eine &hnliche
Pravalenz vor (96). Grundsatzlich missen diese Ergebnisse vor dem Hintergrund der

kleinen Kohorte jedoch kritisch betrachtet werden.

4.5 Fruhfoérderung

Ein groBer Anteil von circa zwei Drittel der Patienten gab an, eine Form von
Frahférderung vor der Einschulung erhalten zu haben. Dies ist verglichen mit einem
Anteil von 1.9 % der Kinder unter sieben Jahre in der Bevolkerung deutlich mehr (97).
In einer Studie von Mussatto et al. (59) zur Fruhférderung von Patienten mit HLHS

gaben ebenfalls circa zwei Drittel der Patienten an, Frihforderung erhalten zu haben.
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Ein Erklarungsansatz fur die hohe Rate an Fruhférderung kdnnte sein, dass Patienten
mit AHF und insbesondere mit schweren AHF regelmallig einen allgemeinen und
spezialisierten Kinderarzt aufsuchen. Dies erméglicht somit eine friihzeitige Diagnose
von Entwicklungsverzogerungen sowie Verhaltensauffalligkeiten und daraus

resultierend die Inanspruchnahme von Frihférderung.

Daten des statistischen Bundesamtes aus dem Jahr 2010 zur Friahférderung von
Kindern unter sieben Jahren zeigten ebenfalls wie in unserer Analyse, dass circa zwei
Drittel der Gefdrderten mannlich waren. Dies ist auch dadurch zu erklaren, dass sich
Verhaltensauffalligkeiten bei Jungs haufig in jungeren Jahren zeigen als bei Madchen
(97).

Von allen Teilnehmern erhielten Patienten mit einem UVH signifikant haufiger
Frihférderung als Patienten mit einer TGA. Dies koénnte darauf hinweisen, dass
Frahférderung die Kinder vermehrt erreicht, die laut Studien unter Kindern mit AHF ein
grof3es Risiko flr neurologische Beeintrachtigungen und kognitive Defizite aufweisen
(98).

Patienten mit langeren Krankenhausaufenthalten vor der Einschulung erhielten
signifikant haufiger Fruhforderung als Patienten mit kurzen Krankenhausaufenthalten.
Eine Erklarung hierfir konnte sein, dass die Eltern der Patienten mit kompliziertem
Verlauf und langen Krankenausaufenthalten besonders sensibilisiert flr
Entwicklungsverzdgerungen und die moglichen Interventionen sind. Zudem kénnte es
eine Rolle spielen, dass Erzieher aber auch Arzte auf Station im Rahmen der
Krankenhausaufenthalte bereits das Angebot der Frihférderung ansprechen und die

Patienten an die entsprechenden Einrichtungen vermitteln.

4.6 Schullaufbahn

Das durchschnittliche Einschulungsalter der Patienten lag bei 6 Jahren. Laut
statistischem Bundesamt war 2016 ein vergleichsweise gleich grol3er Anteil von circa
zwei Dritteln an sechsjahrigen Kindern an allgemeinbildenden Schulen eingeschult
worden. Unter den siebenjahrigen Kindern lag der deutschlandweite Anteil an
eingeschulten Kindern bei nahezu 100% (99). Eine Einschulung im Alter von 5 Jahren
wird als vorzeitige Einschulung gewertet und lag sowohl bei den teilnehmenden

Patienten sowie im deutschen Durchschnitt 2018 bei drei Prozent (100). Somit zeigte
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sich kein Unterschied im Einschulungsalter der Teilnehmer im Vergleich zum
deutschen Durchschnitt. Prozentual h&ufiger, wenn auch nicht signifikant, wurden
Patienten mit UVH spater als Kinder mit TGA eingeschult. Dies kodnnte im
Zusammenhang damit stehen, dass Patienten mit UVH nach eigenen Angaben bzw.
den Angaben ihrer Eltern, signifikant mehr Zeit im Krankenhaus vor ihrer Einschulung
verbracht zu haben. Lange Aufenthalte im Krankenhaus in jungen Jahren kdnnten
Eltern dazu bewegen, ihrem Kind ein Jahr mehr Zeit zu verschaffen, sich auf die

Schule vorzubereiten.

Die Mehrheit mit 77 % der Teilnehmer wurde in eine Grundschule eingeschult. Laut
statistischem Bundesamt begannen im Jahr 2018 Uber 90 % der Schulanfanger die
Schulausbildung in Grundschulen. Die Integrationsquote, also der Anteil Schiler mit
sonderpadagogischem Forderbedarf an allgemeinbildenden Schulen, lag bei 2.8 %
(100). Unter den teilnehmenden Patienten lag der Anteil an Kindern, die in eine
Grundschule mit Integrationsklasse eingeschult wurden mit 5 % etwas hoher. Hier
kénnte auch eine Rolle spielen, dass Eltern von Kindern mit UVH oder TGA ihr Kind
nach langen Krankenhausaufenthalten im Kindesalter sowie bei mdglicherweise
bestehenden Entwicklungsverzogerungen eher in eine Grundschule mit
Inklusionsangeboten einschulen lassen. Man muss hier jedoch berticksichtigen, dass
die betroffenen Familien je nach Wohnort in stadtischen Regionen einen besseren
Zugang zu Inklusion haben als Familien in landlichen Regionen. Aufgrund der
Datenschutzbestimmung konnte hier jedoch keine weitere Analyse stattfinden.

Der Anteil an Kindern, die auf eine Férder- oder Sonderschule eingeschult wurden,
war etwa dreimal so grol3 wie im deutschen Schnitt, denn im Schuljahr 2011/2012
wurden 3.4 % der Schuler deutschlandweit auf eine Forderschule eingeschult (101).
Hierbei ist auffallend, dass vor allem Patienten mit UVH signifikant haufiger eine
Forderschule besuchten, wahrend Kinder mit TGA anteilsmafRig annahernd die
gleichen Schularten besuchten, wie der Durchschnitt der deutschen Kinder laut
statistischem Bundesamt. Dies konnte ebenfalls, wie Studien gezeigt haben, darauf
hindeuten, dass Patienten mit UVH zwar durchschnittliche Intelligenzquotienten
aufweisen, jedoch haufiger neurologische Entwicklungsverzogerungen und
schlechtere adaptive Kompetenzen (Sozialkompetenzen) aufweisen, welche fur die
Schule eine bedeutende Rolle spielen (52, 68, 102, 103).
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Der Anteil an Patienten, die eine Klassenstufe wiederholen mussten, lag bei den
Teilnehmern der Umfrage mit einem Funftel relativ hoch. Eine Erklarung hierfir kbnnte
unteranderem die verpasste Schulzeit der Patienten aufgrund ihres AHF darstellen.
Ein Drittel der Patienten gab an, zwischen 1-6 Monate oder mehr Schulzeit verpasst
zu haben, sodass in diesen Fallen eine Wiederholung eines Schuljahres notwendig
gewesen sein konnte. Auch hier verpassten Patienten mit UVH signifikant mehr
Schulzeit aufgrund ihrer Erkrankung, was darauf zuriickzuftihren ist, dass sich Kinder
mit UVH einer Vielzahl an Operationen unterziehen muissen und eine hohere
Inanspruchnahme der medizinischen Versorgung aufweisen (45). Diese hohe
Wiederholungsrate bei Patienten mit UVH konnte auch durch akademische

Schwierigkeiten verursacht werden, oder eine Kombination von beidem.

Etwas mehr als ein Drittel aller Patienten nahmen wahrend der Schulzeit mindestens
drei Monate FérdermalRnahmen in Anspruch. Dieser Anteil ist deutlich geringer als die
Rate an Fruhférderung, d.h. FérdermalRnahmen vor der Einschulung, von circa zwei
Dritteln aller Patienten. Dies konnte einen Hinweis darauf geben, dass die
Frihfordermalinahmen bei vielen Patienten einen effektiven Grundstein fur eine
durchschnittliche Schullaufbahn ohne zusatzliche Férderung wahrend der Schule
legen. Man muss jedoch auch beachten, dass Fordermaflinahmen in der Schule sehr
heterogen definiert sind und hier keine genauere Aufschlisselung der Art der
Forderung gemacht wurde. Die haufigste Form der Foérderung stellt in der Regel die
Nachhilfe dar. Auch in Studien liegen hier sehr heterogene Ergebnisse beziiglich der
Inanspruchnahme von Nachhilfe in Deutschland vor. Die Quoten reichen von 14 %
aller 6-16 Jahrigen in einer Studie von Klemm und Hollenbach-Biele (104) bis zu circa

einem Dirittel aller Schuiler der 9. Klassenstufe (105).

Es schlossen etwa gleichviele Patienten die Schule mit einem (Fach-)Abitur (ISCED
3) wie mit einem Haupt- oder Realschulabschluss (ISCED 2) ab. Nur etwas weniger
als die Halfte der Patienten beendete somit die Schule mit einem hohen Bildungsgrad
in Form eines (Fach-)Abiturs. 2016 beendeten 35 % der deutschen Schiiler die Schule
mit einer allgemeinen Hochschulreife (100). In der Altersgruppe der 20-24 Jéhrigen lag
die Quote von Personen mit (Fach-) Hochschulreife im Jahr 2017 jedoch bei 52 %
(106). Dies zeigt vergleichsweise gute Schulabschlisse von Kindern mit schweren
AHF und Herzoperationen in der Neonatalperiode. Hier spielen wohl eine Vielzahl an

Faktoren eine Rolle, beispielsweise kdnnen chronische und kongenitale Erkrankungen
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dazu fuhren, dass Patienten schon friher einen héheren Reifegrad aufweisen (107,
108). Das kann wiederum von Vortell fur die schulischen Leistungen sein, da es den
Betroffenen ermdoglicht fokussierter und ehrgeiziger an schulische Belange
heranzugehen. Ternestedt et al. (109) erklarte das gute Bildungsoutcome bei
Patienten mit Fallot-Tetralogie mit einem besonders hohem Mal3 an Willenskraft und
Zielstrebigkeit der Patienten als spezifische Bewaltigungsstrategie in der Kindheit der
Betroffenen. Der Anteil der Patienten mit Abitur war unter Patienten mit TGA
prozentual hoher als bei Patienten mit UVH. Und es war auffallend, dass unter den
wenigen Patienten, die die Schule abbrachen oder einen alternativen Schulabschluss
machten, lediglich Patienten mit UVH dabei waren. Dies konnte zum Beispiel darauf
zurUckzufuhren sein, dass ein genetisches Syndrom nur bei einzelnen Patienten mit
UVH vorlag. Eine weitere Erklarung kdnnte die signifikant hdhere Rate an chronischen

Erkrankungen und verpasster Schulzeit bei Kindern mit UVH sein.

Zudem erreichten weibliche Patienten prozentual deutlich haufiger ein (Fach-)Abitur.
Ein ahnlicher Trend zeigt sich auch im deutschen Vergleich, hier erreichen

Schilerinnen prozentual haufiger hohere Schulabschlisse (100).

Die Mehrheit der Patienten erreichte im Abschlussjahr einen Notendurchschnitt von
2,0-2,9 und mit einem Median von 2,0 somit ein gutes Abschlusszeugnis. Es gestaltet
sich jedoch schwierig, diese Ergebnisse im bundesweiten Vergleich zu interpretieren.
Die Vergabe von Noten orientiert sich an verschiedenen Curricula, sowie an
lerngruppen- bzw. schulklasseninternen Teilleistungen, sodass ein Vergleich zwischen
den Bundeslandern problematisch ist (110). Dementsprechend liegen kaum Daten zu

Abschlussnoten im deutschen Schulwesen vor.

4.7 Akademische Leistungen der Eltern

Die Vater der teiinehmenden Patienten wiesen zur Halfte einen hohen Schulabschluss
in Form eines (Fach-)Abiturs auf, die Mutter zu einem etwas geringeren Anteil von 43.6
%. Das ist ein vergleichsweise hoher Anteil an Vatern mit Abitur, wenn man
bertcksichtigt, dass der Anteil an Personen mit allgemeiner Hochschulreife in den
letzten Jahrzehnten deutlich zugenommen hat und lediglich bei Personen in der
Altersgruppe bis ca. 35 Jahre ungefahr 50 % betragt. Daten zu Personen in einem

Alter Uber 35, unter die auch teilweise die Eltern der Teilnehmer fallen, zeigen eher
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eine durchschnittliche Rate von ca. 35-40 % an hohen Schulabschlissen (111). Somit
weisen auch die Mdutter der Teilnehmer eine etwas hohere Rate an hohen

Schulabschliissen auf.

Deutlich Uber die Halfte der Vater erreichte einen hohen beruflichen
Bildungsabschluss, unter den Muttern der Patienten erreichten dies circa 40 %. Im
Mikrozensus 2017 zeigte sich vergleichsweise ein Anteil von 26,5 % der Bevélkerung
mit einem hohen Berufsabschluss in Form eines Meisters, Diploms, Bachelors,
Masters oder einer Promotion. In der jungeren Bevolkerung zwischen 25-55 Jahren,
welches am ehesten vergleichbar mit dem Alter der Eltern der Teilnehmer ist, lag der
Anteil an Personen mit einem hohen Berufsabschluss bei 33,7 %. Somit weisen
sowohl die Vater, als auch Mutter der Patienten einen hohen beruflichen Bildungsgrad
auf. Auch der Anteil an Vatern und Mauttern, die keine berufliche Ausbildung
absolvierten war mit 1-2 % deutlich kleiner als ein bundesweiter Schnitt von 16,7 %
(111).

Die grof3e Mehrheit der Vater gab an, in Vollzeit beschéaftigt zu sein. Die Zahlen
entsprechen dem Datenreport von 2018 zu Arbeitsmarkt und Verdienste. Unter den
Muttern der Patienten war lediglich ein Funftel in Vollzeit berufstatig. Im Schnitt sind
deutschlandweit Frauen ab 15 Jahren zu knapp 50 % in Vollzeit tatig (112). Eine
Erklarung fur den hohen Anteil an Muttern, die in Teilzeit oder geringfligig beschaftigt
war, konnte sein, dass diese die primaren Betreuer ihrer Kinder mit AHF sind. Die
Ergebnisse zeigten, dass die Patienten zum Teil mehrere Monate im Krankenhaus
verbringen mussten, sodass Miutter sich eventuell eher dazu entscheiden ihre
Arbeitszeit zu reduzieren, um mehr Zeit fur die Versorgung des betroffenen Kindes zu
haben. Studien zeigten ebenfalls, dass Mditter von Kindern mit chronischen
Erkrankungen seltener einen Vollzeitjob haben (113, 114). Ein weiterer Einflussfaktor
kbnnte sein, dass Mutter von Kindern mit schweren AHF einen eher Uberfursorglichen
und hypervigilanten Erziehungsstil aufweisen und somit der Firsorge fir ihr Kind eine

gréRRere Prioritat als inrem Arbeitsleben zusprechen (115).

Grundsatzlich wiesen die Eltern der teilnehmenden Patienten einen verhaltnismanig
hohen Bildungsgrad auf. Das kdnnte auf einen soziobkonomischen Status (SES) Bias
zurick zu fihren sein. Studien haben gezeigt, dass Personen mit hdéherem

sozioOkonomischen Status, worauf Bildung einen entscheidenden Einfluss hat, eher
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an Studien teilnehmen und Fragebdgen ausfullen (116, 117), insbesondere bei einer
Umfrage zum Thema Schule/Bildung muss in Erwdgung gezogen werden, dass eher

Eltern mit hherem Bildungsstatus teilnehmen.

4.8 Elterliche Bildung und Schulabschluss der Kinder

Es zeigte sich ein signifikanter Zusammenhang zwischen der Ho6he des
Schulabschlusses der Patienten und dem vaterlichen Bildungsgrad. Je hdher der
vaterliche Bildungsgrad, desto haufiger absolvierten die Kinder ein (Fach-) Abitur. Eine
Annahme ist, dass ein hoherer Bildungsgrad der Véater mit einem hoheren
Familieneinkommen im Zusammenhang steht, da gezeigt werden konnte, dass die
Mehrheit der Vater der teilnehmenden Patienten die Hauptverdiener darstellen.
Grolere finanzielle Ressourcen stellen einen soziobkonomischen Vorteil dar, der dazu
fuhren kann, dass Eltern ihren Kindern die bestmdgliche Lernunterstitzung bieten
kénnen. Studien haben ebenfalls gezeigt, dass eine langer andauernde Schulbildung
zu Mehrkosten fuhrt, weshalb einkommensschwache Haushalte eher kirzere
Bildungsgéange bevorzugen (118, 119). Schneider (119) argumentiert zusatzlich, dass
gut verdienende Eltern ihren Kindern eine bessere Lernatmosphare in Form von einem
eigenem Zimmer oder Nachhilfe bei Bedarf ermdglichen kdonnen. Er fuhrt zudem das
Argument auf, dass niedrigere Einkommen das Familienklima belasten, was wiederum
Einfluss auf die Leistungsentwicklung der Kinder hat. In unserer Studie wurde das
Einkommen der Eltern nicht beriicksichtigt, sondern lediglich ein Zusammenhang
zwischen hoéherem Bildungsgrad und hoherem Einkommen angenommen. Dazu
braduchte es weiterfuihrende Studien, die einen direkten Einfluss der familiaren

finanziellen Ressourcen auf die kindliche Schulbildung von Patienten mit AHF zeigt.

Interessanterweise erwies sich die Relation von dem Grad der mutterlichen Bildung
und der H6he des Schulabschlusses der Kinder als nicht signifikant, zeigte jedoch eine
ahnliche Tendenz. Ein Grol3teil der Studien fokussiert sich in erster Linie auf den
maternalen Einfluss auf die kindliche Bildung, sodass es zahlreiche Studien gibt, die
einen Zusammenhang aufzeigen (53-55, 120). Baker und Stevenson (120), sowie
Dalun et al. (121) argumentierten, dass Mutter mit hoherem Bildungsgrad eher die
Fortschritte ihrer Kinder Gberwachen und eher Uber schulische Probleme ihrer Kinder

informiert sind und so bei Bedarf rechtzeitig intervenieren kénnen.
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Die Ergebnisse zeigen einen signifikanten Einfluss der vaterlichen Bildung auf die
kindliche Schulbildung, wahrend der maternale Einfluss lediglich eine Tendenz
aufzeigt. Die niedrige Fallzahl kann ein Erklarungsansatz dafir sein. In der Literatur
findet man deutlich mehr Studien zum maternalen Einfluss, sodass weiterfihrende
Studien zur Analyse des elterlichen Bildungsgrades auf die kindliche Schulbildung mit

umfangreicheren Stichprobengrof3en validere Aussagen moglich machen kénnen.

4.9 Elterliche Bildung und prénatale Detektion der angeborenen

Herzfehler

Bezuglich der Daten zur Relation von elterlichem Bildungsgrad und pranataler
Erkennungsrate des AHF zeigte sich kein signifikantes Ergebnis. Der Zusammenhang
des paternalen Bildungsstandes und der pranatalen Erkennungsrate zeigte sich bei
Patienten mit TGA gegensatzlich wie bei Patienten mit UVH. Bei Patienten mit TGA
lag die Diagnose prozentual seltener vor, je hoher der Bildungsgrad des Vaters war,
wahrend bei Patienten mit UVH die Diagnose mit steigendem Bildungsstand des
Vaters haufiger pranatal bekannt war. Der Zusammenhang von maternalem
Bildungsstand und der préanatalen Erkennungsrate des AHF zeigte ebenso eine
hdhere Rate an pranatal vorliegenden Diagnosen mit zunehmendem Bildungsgrad der
Mutter.

Aufgrund der kleinen Stichproben ist das Ergebnis unter Vorbehalt zu betrachten. Zur
genaueren Analyse brauchte es weiterfihrende Studien mit einer umfangreicheren
Stichprobengrol3e. Es lasst sich jedoch ein Trend erkennen, dass mit zunehmendem
Bildungsgrad der Eltern ebenso eine hohere pranatale Erkennungsrate von AHF
vorliegt. Allerdings gilt es zu beachten, dass hier lediglich erfragt wurde, ob der AHF
pranatal diagnostiziert worden war und nicht etwa, ob Gberhaupt Pranataldiagnostik in
Anspruch genommen worden war. Auch dies sollte in weiterfihrenden Studien zur
Bildungsforschung bei Kindern mit AHF bericksichtigt werden, da Studien bereits
zeigen konnten, dass ein hoherer Grad an maternaler Bildung eher zur
Inanspruchnahme von Prénataldiagnostik sowie zu mehr Wissen uber Screening-
Verfahren fuhrt (122, 123).
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4.10 Pranatale Erkennungsrate und Schulabschluss der Kinder

In dieser Analyse liel3 sich kein Zusammenhang zwischen der préanatalen Diagnose
des AHF und der H6he des Schulabschlusses der Patienten zeigen. Die Fallzahlen
lieRen lediglich eine Analyse der Gesamtstichprobe zu. Eine Signifikanzprafung war
wegen zu geringer Datenlage nicht moglich. Die geringe Fallzahl kommt in erster Linie
deshalb zustande, da unter den teilnehmenden Patienten nur ein kleiner Teil bereits
die Schule beendet hatte. Diese Patienten sind zudem groR3tenteils im altesten
Geburtszeitraum von 1992-1996 geboren, in welchem die préanatale Erkennungsrate
der beiden AHF noch sehr gering war. Die Analyse dieses Zusammenhangs kénnte in
Zukunft von Interesse sein, da unsere Daten zeigen, dass die Rate an pranatal
erkannten AHF mit den Jahren deutlich zugenommen hat. Da sich bei betroffenen
Kindern, die Anfang der 2000er geboren wurden, bereits eine pranatale
Erkennungsrate von Uber einem Drittel zeigte und diese Patienten grof3tenteils in den
nachsten Jahren die Schule beenden werden, bietet dies Raum fur Studien mit

gréerer Stichprobe.

4.11 Elterliche Bildung und Inanspruchnahme von Frihférderung

Es zeigte sich eine verringerte Inanspruchnahme von Frihférderung bei steigendem
Bildungsgrad der Eltern. Dies erwies sich aufgrund der Bonferroni-Korrektur bei dem
Einfluss des vaterlichen Bildungsgrades als nicht signifikant. Ohne Bonferroni-
Korrektur hatte ein signifikantes Ergebnis vorgelegen, in der statistischen Literatur wird
diskutiert, ob die Bonferroni-Korrektur zu konservativ ist und eine erhfhte Rate an
Fehlern 2. Art auftritt (124). Eine Erklarung fir die verringerte Inanspruchnahme von
Frahforderung unter Eltern mit hoherem Bildungsabschluss kénnte sein, dass sich
Eltern mit hohem Bildungsgrad eher selbst zutrauen, ihren Kindern die Elemente der
Frahférderung eigenstandig Zu vermitteln und entstehende
Entwicklungsschwierigkeiten durch eigene Interventionen und Foérderung
auszugleichen. Auch hier wirden sich Studien mit grof3erer Stichprobe anbieten, um
den Zusammenhang zu analysieren, da in der Literatur bisher keine Artikel zu diesem

Thema zu finden sind.
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4.12 Fruhforderung und Schullaufbahn der Kinder

Patienten, die vor ihrer Einschulung Frihférderung erhielten, erreichten signifikant
schlechtere Schulabschlisse als Patienten ohne Fruhférderung. Eine Erklarung far
diese Tatsache konnte sein, dass scheinbar die kréankeren Patienten mit grofRem
Risiko fur Entwicklungsstorungen das Angebot der Frihférderung wahrnehmen. Zwar
erreichen diese Patienten, wie die Daten zeigen konnten, trotzdem einen signifikant
schlechteren Schulabschluss, jedoch muss man in Betracht ziehen, dass die
Schullaufbahnen der Patienten ohne Fruhférderung gegebenenfalls deutlich
schwieriger zu bewaéltigen wéren. Die Ergebnisse der Analyse weisen darauf hin, dass
besonders Patienten, die ein Risiko fur schulische Probleme und
Entwicklungsstérungen aufzeigen von dem Angebot der Frihférderung profitieren. In
Studien konnte gezeigt werden, dass Patienten mit milden
Entwicklungsverzogerungen seltener Fruhforderung erhalten als Patienten mit
moderaten bis schweren Einschrankungen (59, 125). Ein systematisches Review von
Spittle et al. (126) zeigte, dass in mehreren Studien bei Schulkindern kein Unterschied
in Kognition oder Feinmotorik in Abhé&ngigkeit von der Inanspruchnahme von
Fruhforderung gezeigt werden konnte.

4.13 Limitationen

Bei der Interpretation der Ergebnisse muss man zum einen beachten, dass aufgrund
von Datenschutzbestimmungen des NRAHF, Studiendesign und begrenzten
finanziellen Ressourcen (der 6konomische Aufwand sollte immer in einem sinnvollen
Verhéltnis zum Nutzen stehen) keine Non-Response-Analyse durchgefihrt wurde. Bei
der Ergebnisinterpretation muss deshalb eine maogliche Stichprobenverzerrung
bertucksichtigt werden. Ziel dieser Studie war es, den Bildungserfolg von Kindern mit
AHF zu analysieren. Dies setzt voraus, dass die betroffenen Kinder gewisse kognitive
Voraussetzungen aufweisen, um uUberhaupt eingeschult zu werden. Hoher gebildete
oder gesuindere AHF-Patienten haben mdglicherweise ein gréeres Interesse an der
Teilnahme an wissenschaftlichen Studien als Patienten mit niedrigerem
Bildungsniveau und/oder schlechterem Gesundheitszustand (41, 127). Im Gegenzug
kann argumentiert werden, dass vor allem Familien mit Problemen im Bereich
Bildung/Schule an einer solchen Umfrage teilnehmen, um die Moglichkeit zu nutzen

ihre Probleme und schulische Missstande mitzuteilen.
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Zudem wurde in unserer Studie keine Unterscheidung zwischen landlichen und
stadtischen Regionen vorgenommen. Dabei muss man in Erwagung ziehen, dass der

Wohnort einer Person auch gro3en Einfluss auf die Schullaufbahn haben kann (128).

Wie schon zuvor erwahnt, erwies sich die Stichprobe bezlglich der Daten zur
pranatalen Diagnosestellung des AHF und einem moglichen Einfluss auf die
Bildungschancen als zu klein fur statistische Analysen. Hier waren weiterfihrende
Studien notwendig, da die Uber die letzten zwei Jahrzehnte angestiegenen pranatalen

Detektionsraten der AHF eine gré3ere Stichprobe zur Bildungsforschung versprechen.

Der Bildungsstand der Studienstichprobe wurde mit dem durchschnittlichen
Bildungsniveau der deutschen Bevdlkerung vergleichen, um dem Leser einen Anhalt
fur die Interpretation der Ergebnisse zu geben. Dieser Vergleich muss aufgrund der
unterschiedlichen Form der Datenerfassung im Rahmen eines Zensus im Vergleich zu
dieser Studie vorsichtig betrachtet werden. Bei der vorliegenden Studie handelt es sich
um eine Querschnittsstudie, die auf einer Online-Umfrage basiert. Zusammenhange
konnen lediglich berichtet werden und Uber Kausalzusammenhange, also von Ursache

und Wirkung, kann nur spekuliert werden (41).

Zudem muss beachtet werden, dass diese Ergebnisse zum Bildungsergebnis
landerspezifisch sind und nicht ohne weiteres auf andere Lander mit unterschiedlichen

Bildungssystemen Ubertragen werden kénnen.

Die Rucklaufquote von 21,8% liegt im unteren Bereich, kann aber dennoch als gultig
und reprasentativ angesehen werden (129, 130).
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4.14 Fazit

Diese Studie konnte zeigen, dass ein groRer Teil der Patienten mit UVH und TGA die
Schule mit einem uber- bis durchschnittlichen Schulabschluss beenden konnten.
Diese Ergebnisse sind von grol3er Relevanz fur die betroffenen Patienten mit
schweren AHF, ihre Familien und behandelnden Arzte. Die Ergebnisse konnen
mdgliche Angste der Eltern vor beeintrachtigten Entwicklungschancen ihrer Kinder und
vor deren Madoglichkeit, eine durchschnittliche Schullaufbahn zu durchlaufen,
reduzieren. Nichtsdestotrotz waren die teilnehmenden Patienten mit bestimmten
Schwierigkeiten wahrend ihrer Schullaufbahn konfrontiert. Die Teilnehmer verbrachten
viele Monate vor ihrer Einschulung im Krankenhaus und auch die Fehlzeiten und
Klassenwiederholungsraten erwiesen sich als grol3e Hirde. Zudem zeigte sich eine
hohe Rate an erhaltenen Fordermal3nahmen bei den Teilnehmern. Dies unterstreicht
die Notwendigkeit eines Langzeit-Follow-ups und der Uberwachung der Entwicklung,
um Patienten zu identifizieren, die ein hohes Risiko fir schulische Probleme
aufweisen, um ihnen Zugang zu Fruhférderung und schulischer Hilfe zu verschaffen.
Die Daten konnten zeigen, dass viele der besonders betroffenen Patienten bereits
Hilfe in Form von Frihférderung erfahren. Zudem unterstreichen die Ergebnisse die
Notwendigkeit der Verbesserung der Fruhférderung und  schulischen
FordermalRnahmen, um die Bildungschancen der Kinder unabhangiger von dem

akademischen Bildungsgrad ihrer Eltern zu machen.

Trotz stetiger Verbesserungen in der pranatalen Diagnostik von AHF zeigte sich in der
Studie eine weiterhin geringe Rate an pranataler Diagnosestellungen des kindlichen
AHF. Dies unterstreicht die Bedeutung der Implementierung bundesweit
standardisierter pranataler Diagnostik bezuglich der Erkennung von AHF. Aufgrund
der bisher niedrigen Zahlen an pranatalen Erkennungsraten der AHF in den letzten
Jahrzehnten ist der Einfluss der pranatalen Diagnosestellung auf die
Langzeitentwicklung der Patienten weiterhin nicht vollstandig geklart. Hierfir bendtigt
es Langsschnittstudien, die Risikofaktoren fir die kindliche Entwicklung und
akademische Laufbahn analysieren, um weiterfihrend ihre Behandlung und das

Langzeit-Follow-up der Patienten mit AHF zu optimieren.
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