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EINLEITUNG

1 Einleitung

1.1 Neurofibromatose Typ 1

Die Neurofiboromatose Typ 1 (NF1; Morbus von Recklinghausen) gehért zu den
neurokutanen Syndromen mit einer Pravalenz von 1:3000 weltweit. Sie ist
gekennzeichnet durch eine Reihe von kérperlichen und neuropsychologischen

Auffalligkeiten, die die Lebensqualitéat der Betroffenen beeinflussen kénnen.

1.1.1 Atiologie

Genetik und Pathophysiologie

Ursachlich fur die Entstehung der NF1 ist eine heterozygote Mutation des NF1-
Gens auf Chromosom 17g11.2. Bei 50 % der Betroffenen liegt eine autosomal-
dominant vererbte Mutation, bei 50 % eine de-novo Mutation vor (NIH, 1988,
Tonsgard, 2006, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009, Gortner, 2012). Obwohl
eine vollstdndige Penetranz vorliegt, ist die Expressivitat (auch intrafamiliar)
sehr variabel (Carey et al., 1979, NIH, 1988, Tonsgard, 2006, Kehrer-Sawatzki
and Mautner, 2009).

Das NF1-Genprodukt ist das zytoplasmatische Protein Neurofibromin, das unter
anderem die Deaktivierung des Proto-Onkogens Ras (Rat sarcoma) katalysiert.
Der Mangel an Neurofiboromin fuhrt zu einer verminderten inhibitorischen
Kontrolle des Zellwachstums, welche zu einem erhohten Risiko fur die
Entstehung von Tumoren (vor allem Neurofiorome) fuhrt. In malignen und
benignen Neurofibromen sind ein vollstandiger Funktionsverlust und dadurch
eine Ras-Aktivierung zu beobachten (Xu et al.,, 1990, Costa et al., 2002,
Johannessen et al., 2005, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009, Ferner, 2010).
Neurofiboromin spielt vermutlich auch eine Rolle in Signalkaskaden, die
notwendige Transkriptionsfaktoren fiir die Lernleistung aktivieren. Mause, bei
denen eine Kopie des NF1-Gens ausgeschaltet wird, zeigen eine verminderte
Lernleistung. AuRerdem kann eine Beziehung zwischen der Ras-Regulation
und GABA-erger Signalibertragung nachgewiesen werden, welche die
Lerndefizite bei NF1 zu beeinflussen scheint (Danek et al., 2001, Costa et al.,
2002, Cui et al., 2008).
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Zusatzlich finden sich Hinweise auf ein reduziertes Dopamin-Niveau im
Striatum im NF1-Maus-Modell als mdgliche Ursache fir Auffalligkeiten im

Bereich der Aufmerksamkeit (Brown et al., 2010).

1.1.2 Diagnostik

Die Diagnose NF1 beruht auf einer klinischen Diagnostik. Wenn zwei der
sieben Kriterien aus Tabelle 1 erfullt sind, gilt die NF1 als nachgewiesen (NIH,
1988, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009).

Tabelle 1 Klinische Diagnosekriterien der Neurofibromatose Typ 1
(NIH, 1988, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009)

Wenn zwei von sieben Kriterien zutreffen, gilt die Diagnose Neurofiboromatose Typ 1 als
nachgewiesen

Klinische Diagnosekriterien der Neurofibromatose Typ 1

1. =6 Café-au-lait-Flecken mit einem gréf3ten Durchmesser von mehr als
5 mm bei prapubertaren Kindern, mehr als 15 mm bei postpubertaren
Jugendlichen

2. =2 kutane oder subkutane Neurofibrome jeglichen Typs oder mindestens
ein plexiformes Neurofibrom

3. Freckling (sommersprossenartige Pigmentierung) der Achselhdhlen oder
der Inguinalregion

4. Optikusgliom

5. = 2 Lisch-Kndétchen (Irishamartome)

6. Knochenfehlbildungen (z. B.Keilbeinfligeldysplasie, Verkrimmung der
langen Réhrenknochen)

7. Verwandter ersten Grades mit der Diagnose Neurofibromatose Typ 1

Aufgrund der vollstdndigen Penetranz wird jeder Betroffene Symptome
entwickeln. Allerdings variiert deren Expressivitat. Die Symptome verandern
sich im Laufe des Lebens und erfordern verschiedene Untersuchungsschwer-
punkte in verschiedenen Lebensaltern. Haufig wird eine Verdachtsdiagnose erst
im Laufe der Zeit durch das Auftreten weiterer Symptome/Kriterien bestétigt.
(Carey et al., 1979, NIH, 1988, Tonsgard, 2006, Kehrer-Sawatzki and Mautner,
2009)
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1.1.3 Komorbiditaten und Auffalligkeiten

Es ist zu beobachten, dass es eine Haufung von Komorbiditaten und
Auffalligkeiten gibt (Danek et al., 2001, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009,
Coutinho et al., 2016).

1.1.3.1 Kognitive Auffalligkeiten

NF1 ist mit einer Vielzahl von kognitiven Auffalligkeiten und komorbiden
Storungen assoziiert. Die Komorbiditaten umfassen Aufmerksamkeitsstérungen
(bis zu 70 %; insgesamt sind etwa 30 % von einer Aufmerksamkeitsdefizit-
(hyperaktivitats-)storung (AD(H)S) betroffen), Teilleistungsstérungen (60 %) mit
maoglicher Beeintrachtigung verbaler und nonverbaler Fahigkeiten und mentale
Retardierung (4 — 8 %) (Danek et al., 2001, Mautner et al., 2002, Tonsgard,
2006, Hyman et al., 2006, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009, Ferner, 2010,
Coutinho et al., 2016). Der Intelligenzquotient (IQ) liegt bei Menschen mit NF1
im Mittel etwas unter dem Durchschnitt der Normalbevélkerung (Uttner et al.,
2003, Hyman et al., 2006, Lehtonen et al., 2013, Coutinho et al., 2016).

Bei Kindern mit NF1 wird haufiger eine AD(H)S diagnostiziert als bei ihren nicht
betroffenen Geschwistern (Koth et al., 2000). Dabei tritt im Zusammenhang mit
NF1 eher der vorwiegend unaufmerksame oder kombinierte Subtyp als der
vorwiegend hyperaktiv-impulsive Subtyp auf (Payne et al.,, 2011, Sangster et
al., 2011). Studien von Cutting und Kollegen und Lidzba und Kollegen zeigten,
dass AD(H)S eine unspezifische Beeintrachtigung der kognitiven Fahigkeiten
bei NF1 zur Folge haben kann (Cutting et al., 2002, Lidzba et al., 2012).

Des Weiteren wird bei NF1 eine mdgliche Auswirkung auf soziale Probleme und
Verhaltensauffalligkeiten durch eine eingeschrankte Wahrnehmung beobachtet
(Huijbregts and de Sonneville, 2011).

1.1.3.2 Hirnorganische Auffalligkeiten

Mit einer Pravalenz von etwa 15 % treten vor allem im Kindesalter bis zum
siebten Lebensjahr gehauft Optikusgliome auf, die histologisch pilozytischen
Astrozytomen WHO-Grad | entsprechen. Diese konnen sowohl asymptomatisch
als auch symptomatisch sein. Im Vergleich mit Betroffenen ohne NF1 sind
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Optikusgliome bei Kindern mit NF1 haufiger asymptomatisch. (Listernick et al.,
2007, Ferner et al., 2007, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009)

In der Magnetresonanztomographie (MRT) werden bei vielen Patienten mit NF1
intrakranielle  T2-gewichtete Signalhyperintensitaten dargestellt, welche
unidentified bright objects (UBO) genannt werden. Diese treten bei 43 % bis
93 % aller Kinder mit NF1 auf, kdonnen im Verlauf des Lebens entstehen und
sich wieder zurlckbilden, so dass sie im Erwachsenenalter oft nicht mehr
vorhanden sind. (Van Es et al., 1996, Griffiths et al., 1999, Raininko et al., 2001,
Mentzel et al., 2005)

Zahlreiche Studien beschaftigen sich mit dem Zusammenhang von UBO und
kognitiven Symptomen. Die Ergebnisse sind sehr heterogen und sprechen
bisher fur keine oder nur sehr unspezifische Effekte. (Legius et al., 1995, Moore
et al., 1996, Hyman et al., 2003, Feldmann et al., 2003, Payne et al., 2010)

1.1.3.3 Kdorperliche und orthopadische Auffalligkeiten

NF1-Betroffene konnen makrozephal (Van Es et al., 1996, Steen et al., 2001,
Hyman et al., 2007, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009) und/oder
minderwichsig ohne feststellbaren Wachstumshormonmangel sein (Kehrer-
Sawatzki and Mautner, 2009).

Orthopadische Auffalligkeiten wie Skoliose, Wirbelveranderungen, Knochen-
dysplasien (vor allem Keilbeinfligeldysplasie), Anomalien oder Verformungen
durch Demineralisation der Rohrenknochen (z. B. kongenitale anterolaterale
Tibiaverbiegung) und nichtheilende Frakturen mit Neigung zu Pseudarthrose
manifestieren sich meist schon im Kindesalter. Muskuldre Hypotonie und
Koordinationsschwierigkeiten kdénnen von Anfang an auftreten. (Tonsgard,
2006, Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009, Cornett et al., 2015, Soucy et al.,
2015)

1.1.3.4 Vaskulare Auffalligkeiten

Vaskulare Auffalligkeiten treten selten, aber im Vergleich bei Menschen mit NF1
ofter als bei Menschen ohne NF1 auf. Bei Betroffenen kann ein Hypertonus
(schon im Kindesalter) vorliegen, entweder essentiell oder aufgrund einer

Nierenarterienstenose oder Aortenisthmusstenose. Zudem kénnen
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Aneurysmen, arteriovendse Malformationen, zerebrovaskulare Durchblutungs-
storungen durch Verschluss oder Stenosen, die Moyamoya-Erkrankung oder
weitere mogliche vaskulare Veranderungen auftreten. (Tonsgard, 2006, Kehrer-
Sawatzki and Mautner, 2009, Jett and Friedman, 2010, Ferner, 2010, Friedman
et al., 2002)

1.1.4 Verlauf und Prognose

Die NF1 kann sich in unterschiedlichen Lebensaltern durch verschiedene
Symptome manifestieren. Je nach Schwere der Symptomatik und der
Beeintrachtigung im Alltag kann die Notwendigkeit von und die Art der
Therapiemal3inahmen variieren.

Der Verlauf der NF1 ist zusatzlich abhangig vom Auftreten und dem Einfluss
verschiedener Komorbiditaten. Diese konnen je nach Ausmald den Lebensweg
durch  physische, kognitive und/oder psychische Beeintrachtigungen
beeinflussen. FiUr die Prognose spielen die angewandten Therapie- und
ForderungsmalRinahmen eine grof3e Rolle (Kehrer-Sawatzki and Mautner,
2009).

1.1.5 Therapie

Eine kausale Therapie ist bislang nicht mdglich. Ziel der Betreuung der
Patienten ist es, frihzeitig Komplikationen durch Symptome oder
Komorbiditaten zu entdecken und ggf. therapeutisch einzugreifen. Eine enge
Zusammenarbeit zwischen den verschiedenen Fachdisziplinen ist sinnvoll. Fir
verschiedene NF1-assoziierte Befunde bestehen unterschiedliche Haupt-
manifestationsalter. Im Kindesalter ist es wichtig, rechtzeitig Optikusgliome,
Entwicklungs- und Teilleistungsstérungen oder orthopadische Komplikationen
zu erkennen, spéter liegt der Fokus auf der Entdeckung von Neurofibromen und
deren malignes Entartungspotenzial. (Tonsgard, 2006, Ferner et al., 2007,
Kehrer-Sawatzki and Mautner, 2009)
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1.2 Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung

AD(H)S gehort zu einer heterogenen Gruppe von Stérungsbildern, die vor allem
durch die drei Kernsymptome Unaufmerksamkeit, motorische Unruhe und
Impulsivitdt gekennzeichnet sind (American-Psychiatric-Association, 1994,
WHO, 2015). Diese werden in verschiedenen Klassifikationssystemen

unterschiedlich eingeordnet.

In der International Statistical Classification of Diseases and Related Health
Problems 10th revision (ICD-10) (WHO, 2015) gehért AD(H)S zu den

hyperkinetischen Stérungen:

F90.0 Einfache Aktivitats- und Aufmerksamkeitsstérung

F90.1 Hyperkinetische Stérung des Sozialverhaltens

F90.8 oder F90.9 Sonstige hyperkinetische Stérungen, nicht ndher bezeichnet

F98.8 Sonstige naher bezeichnete Verhaltens- und emotionale Stérungen mit
Beginn in der Kindheit und Jugend: Aufmerksamkeitsstérung ohne

Hyperaktivitat

Im Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders IV (DSM-IV)
(American-Psychiatric-Association, 1994) werden drei Subtypen unterschieden:
(in Klammern der ICD-10-Schlussel)

314.01 Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstérung, kombinierter Subtyp
(ICD-10: F90.0)

314.00 Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstérung, vorwiegend
unaufmerksamer Subtyp
(ICD-10: F98.8)

314.01 Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstorung, vorwiegend hyperaktiv-
impulsiver Subtyp
(ICD-10: F90.1)

Die Pravalenz betrdgt 3—-5% bei Kindern im Schulalter. Das Verhaltnis
weiblich : mé&nnlich betragt etwa 4:1 bis 9:1 (American-Psychiatric-Association,

1994). Es ist zu bedenken, dass vor allem Madchen eher vom vorwiegend
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unaufmerksamen Subtyp betroffen sind (Biederman et al., 2002, Gillberg, 2003)
und dadurch evtl. die AD(H)S nicht immer erkannt wird.

Im DSM-5, der Neuauflage von 2015, gibt es einige wenige Neuerungen, wie
z. B. die Einordnung der AD(H)S zu den neurologischen Entwicklungsstérungen
und neue Zahlen bezuglich der Pravalenz im Kindes- und Erwachsenenalter
(etwa 5 % bei Kindern zwischen drei und siebzehn Jahren und etwa 2,5 % bei
Erwachsenen) und des Geschlechterverhaltnisses (weiblich : mannlich: im
Kindes- und Jugendalter etwa 1:2 und im Erwachsenenalter 1:1,6). Darlber
hinaus wurde die altersspezifische Symptomatik genauer definiert. (American-
Psychiatric-Association, 2015)

1.2.1 Atiologie

Obwohl es verschiedene Erklarungsansatze fur die Entstehung der AD(H)S
gibt, ist ihre Atiologie noch nicht vollstandig geklart (American-Psychiatric-
Association, 1994).

1.2.1.1 Genetik und Pathophysiologie

Inzwischen ist unbestritten, dass genetische Faktoren eine erhebliche Rolle
spielen. Zwillingsstudien zeigen bei eineiigen Zwillingen eine hohere
Konkordanzrate (80 %) als bei zweieiigen Zwillingen (35 %). Bei
Untersuchungen von Familien, in denen AD(H)S vorkommt, liegt fur die
Geschwister eines betroffenen Kindes das Risiko fur eine AD(H)S bei 30 %. Ist
zusatzlich ein Elternteil betroffen, erhoht sich dieses Risiko auf bis zu 70 %.
(Biederman et al., 1990, Biederman and Faraone, 2005, Faraone et al., 2005,
Gerlach et al., 2008, Cortese, 2012)

Franke und Kollegen fassten in ihrem Review zusammen, dass eine geschatzte
Hereditat von 76 % vorliegt; allerdings wurde bis jetzt noch kein Gen gefunden,
das als alleinige Ursache fiur die AD(H)S gilt (Franke et al., 2009).

Eine Hypothese ist, dass bei AD(H)S eine polygenetische Atiologie zu
Unterschieden in der Gehirnstruktur (Biederman and Faraone, 2005) und zu
einer Fehlregulierung wichtiger Neurotransmitter (vor allem Dopamin und
Noradrenalin) im Gehirn (vor allem in den Basalganglien) fihrt. Noradrenalin
steuert die Aufmerksamkeit und Dopamin Antrieb und Motivation. Liegt nun eine
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Storung im Regelkreis vor, treten die typischen Symptome der AD(H)S auf.
(American-Psychiatric-Association, 1994, Faraone et al., 2005, Biederman and
Faraone, 2005, Gerlach et al., 2008, Cortese, 2012, Petermann and Toussaint,
2009)

1.2.1.2 Neuropsychologische Grundlagen

Bei Testverfahren zur Aufmerksamkeit (z. B. im Test of Variables of Attentions
(T.O.V.A)) (Greenberg et al., 2013)) zeigt sich haufig, dass impulsiv bedingte
Fehler (Kommission) gegenuber den Auslassungsfehlern (Omission)
Uberwiegen.

Aufgrund dieser Beobachtungen stellten sowohl Barkley als auch Gawrilow und
Kollegen die Hypothese auf, dass es sich bei AD(H)S primar um Selbst-
regulationsstorungen handelt (Barkley, 1997, Gawrilow et al., 2011), die auf
einer Storung der exekutiven Funktionen, der kognitiven Kontrolle und des
Arbeitsgedachtnisses basieren.

Zudem wird eine Stérung im Belohnungssystem beobachtet, die die Fahigkeit
zur Selbstmotivation herabsetzt (Gawrilow et al., 2011).

1.2.1.3 Interaktion mit Umwelteinflissen

Die Auspragung der AD(H)S scheint mit dem Umfeld des Kindes
zusammenzuhangen. Die bei AD(H)S bestehenden Verhaltensauffalligkeiten
konnen in der Umgebung des Kindes zu negativen Reaktionen fuhren, die die
AD(H)S-Symptomatik verstarken kdnnen, woraufhin das Umfeld noch negativer
reagiert und dadurch Schwierigkeiten entstehen kénnen. Dies fuhrt haufig zu
einem kaum Uberwindbaren Teufelskreis. Indessen besteht die Moéglichkeit der
positiven Beeinflussung der Symptome durch ein gutes soziales Umfeld.
(Gawrilow et al., 2011, American-Psychiatric-Association, 1994)

1.2.2 Diagnostik

Die Diagnose der AD(H)S ist eine klinische Diagnose, die aufgrund
ausfuhrlicher anamnestischer Angaben, Verhaltensbeobachtung, testpsycho-
logischer Verfahren und koérperlicher Untersuchung gestellt wird (American-
Psychiatric-Association, 1994, Dopfner, 2010). Die Leitlinien der Deutschen

Gesellschaft fur Kinder- und Jugendpsychiatrie und -psychotherapie bilden eine
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Grundlage fur die Diagnostik (AWMF, 2007).

Die Angaben zur Anamnese werden in der Regel durch standardisierte
Fragebdgen wie z. B. den Conners 3® (Lidzba et al., 2013), das Diagnostik-
system fir psychische Stérungen im Kindes- und Jugendalter (DISYPS-KJ)
(Dopfner and Lehmkuhl, 1998), die Child Behavior Checklist (CBCL)
(Steinhausen and Winkler Metzke, 2011) und andere erganzt (American-
Psychiatric-Association, 1994, Dopfner, 2010).

Es gibt kein testpsychologisches Verfahren, das isoliert zur Diagnosestellung
verwendet werden kann. Jedoch gibt es verschiedene standardisierte
Testverfahren, um Impulsivitat, Ablenkbarkeit und Aufmerksamkeitsspanne zu
quantifizieren.

Die klinische Untersuchung dient dazu, andere organische Ursachen fur die
AD(H)S-Symptomatik auszuschlie3en (American-Psychiatric-Association, 1994)
und differentialdiagnostische Fragestellungen abzuklaren (Tabelle 2).

Tabelle 2 Mogliche Differentialdiagnosen einer Aufmerksamkeitsdefizit-

(hyperaktivitats-)storung (American-Psychiatric-Association, 1994)

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Mogliche Differentialdiagnosen einer Aufmerksamkeitsdefizit-
(hyperaktivitats-)stérung
1. Kognitive Uberforderung in der Schule
Teilleistungsschwachen
Medikamentenbedingte AD(H)S-Symptomatik
Zerebrale psychoorganische Stérung
Storungen des Sozialverhaltens
Depression
Phobien
Bindungsstorung
. Suchtstérungen
10. Stérung mit oppositionellem Trotzverhalten
11. Autismus-Spektrum-Stoérung
12. Andere entwicklungsneurologische Erkrankungen
13.Jéhzorn
14. Geistige Retardierung
15. Personlichkeitsstorungen
16.Bipolare Stérung

©OX N A~ ®ODN
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Die AD(H)S ist durch viele Symptome gekennzeichnet, die teilweise erst
retrospektiv der AD(H)S zugeordnet werden kdnnen. Da haufig das Verhalten
des Kindes erst nach der Einschulung stérungsrelevant wird, werden die
meisten Kinder im Grundschulalter beim Kinderarzt vorstellig. (D6pfner, 2010,
American-Psychiatric-Association, 1994)

Die Diagnostik nach DSM-IV oder ICD-10 betrifft zum einen den
Symptomkomplex Unaufmerksamkeit. Nach DSM-IV missen flr eine
Diagnosestellung sechs oder mehr Symptome (Tabelle 3) fiir mindestens 6
Monate in einem Ausmald bestehen, das nicht zum Entwicklungsniveau passt.

Tabelle 3 Symptome der Unaufmerksamkeit nach DSM-IV (American-Psychiatric-
Association, 1994)

Symptome der Unaufmerksamkeit
1. Unachtsamkeit

Schwierigkeiten, bei einer Aufgabe aufmerksam dabeizubleiben
Scheint nicht zuzuhdren

Es wird nichts zu Ende gebracht

Mangelnde Organisation

Vermeidet Aufgaben, die eine langere geistige Anstrengung erfordern
Verliert wichtige Gegenstande

Leicht ablenkbar durch externe Stimuli

Vergesslichkeit im Alltag

©oOoNOoOOhE WD

Zum anderen tritt der Symptomkomplex Hyperaktivitat/Impulsivitat auf. Auch
hier missen sechs oder mehr Symptome (Tabelle 4) fur die Diagnosestellung
nach DSM-IV fur mindestens sechs Monate in einem Ausmald auftreten, das

nicht zum Entwicklungsniveau passt.

10
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Tabelle 4 Symptome der Hyperaktivitat/Impulsivitat nach DSM-IV (American-
Psychiatric-Association, 1994)

Symptome der Hyperaktivitat/Impulsivitat
Hyperaktivitat
1. Zappelt oder rutscht auf dem Stuhl herum

2. Stehtin der Klasse oder in anderen Situationen, in denen Sitzenbleiben
erwartet wird, haufig auf

3. Lé&uft haufig herum und klettert exzessiv in Situationen, in denen dies
unpassend ist

4. Hat haufig Schwierigkeiten, ruhig zu spielen oder sich mit
Freizeitaktivitaten ruhig zu beschéftigen

5. Ist auf ,Achse“ oder handelt oftmals, als ware er/sie ,getrieben”

6. Redet haufig UbermaRig viel

Impulsivitat
1. Platzt haufig mit Antworten heraus, bevor die Frage zu Ende gestellt ist

2. Kann nur schwer warten, bis er/sie an der Reihe ist
3. Unterbricht und stort andere haufig

Die quantitative und qualitative Auspragung der individuellen Symptomatik
muss zur Diagnosestellung Uber mindestens sechs Monate an mindestens zwei
Lebensmittelpunkten (z. B. in der Schule und zu Hause) und schon vor dem
siebten Lebensjahr erfasst werden. Zusatzlich muss eine Beeintrachtigung der
Lebensqualitat bzw. eine Einschrankung der psychosozialen Funktionen

vorliegen. (American-Psychiatric-Association, 1994)

1.2.3 Komorbiditaten und Auffalligkeiten

Eine isolierte AD(H)S ist selten. 70-80 % der betroffenen Kinder und
Jugendlichen zeigen Komorbiditaten, die einen Einfluss auf Therapieplanung
und Prognose haben koénnen (American-Psychiatric-Association, 1994,
Dopfner, 2010, Biederman et al., 2011). Die haufigsten Komorbiditaten sind in
Tabelle 5 dargestellt. Madchen neigen weniger zu komorbiden Stérungen
(Biederman et al., 2002).

11
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Tabelle 5 Haufigste Komorbiditaten der Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)
stérung (American-Psychiatric-Association, 1994, Dépfner, 2010)

Haufigste Komorbiditaten der Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)
storung
1. St6érung mit oppositionellem Trotzverhalten
Phobien
Teilleistungsstorungen (Lese-/Rechtschreib-/Rechenschwéche)
Zentralmotorische Stérung
Stérungen des Sozialverhaltens
Sprachentwicklungsstérung
Emotionale Stérung des Kindes- und Jugendalters
Affektive, depressive Stérungen
Tic-Stérung

©OoNOr®WODN

1.2.3.1 Kognitive Auffalligkeiten

Bei standardisierten Intelligenztests wie z.B. dem Hamburg-Wechsler-
Intelligenztest fur Kinder (HAWIK) erreichen Kinder mit AD(H)S héufig in den
konzentrations- und aufmerksamkeitsabhédngigen Untertests niedrigere

Punktwerte (Petermann and Petermann, 2008).

1.2.3.2 Motorische Auffalligkeiten
Ein grof3er Anteil der Kinder, die von einer AD(H)S betroffen sind, weist eine
Entwicklungsstorung der motorischen Koordination auf. Sie haben Probleme in

der Fein- und Grobmotorik und mit dem Gleichgewicht. (D6pfner, 2010)

1.2.4 Verlauf und Prognose

Es ist davon auszugehen, dass die AD(H)S-Symptomatik bei bis zu 80 % der
Betroffenen bis ins Erwachsenenalter persistiert. Die Hyperaktivitat bildet sich
meistens zuriick und spiegelt sich eher in einer inneren Unruhe, Rastlosigkeit
oder vermehrtem Ful3wippen wider. Die Impulsivitat und das Aufmerksamkeits-
defizit bleiben oft unverandert. Psychosoziale Einschrankungen und psychische
Komorbiditaten koénnen einen Einfluss auf die Persistenz der AD(H)S ins
Erwachsenenalter haben. (Gerlach et al., 2008, Krause and Krause, 2009,
Biederman et al., 2011)

Eine erhthte Unfallgefahrdung, problematische soziale Beziehungen und eine

12
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Anfalligkeit fur Substanzmissbrauch konnen im Erwachsenalter auftreten
(Gawrilow et al., 2011, American-Psychiatric-Association, 1994, WHO, 2015).

Die Prognose ist individuell sehr unterschiedlich und stark vom sozialen
Netzwerk und der Umgebung in der Kindheit abhangig. Positiv beeinflusst
werden kann die Prognose durch verschiedene Schutzfaktoren wie z. B. einem
hohen soziodkonomischen Status, einer intakten, unterstitzenden und
psychisch gesunden Familie, einem hohen 1Q des Kindes, Fehlen von
Stbrungen des Sozialverhaltens als assoziierte  Stérungen, einer
medikamentdésen Therapie einschlie3lich Beratung und eine schwach

ausgepragte AD(H)S-Symptomatik. (Petermann and Toussaint, 2009)

1.2.5 Therapie

Fur die AD(H)S ist eine multimodale Therapie erforderlich. Ziel ist es, die
Symptomatik zu verringern, um dem Kind eine altersadaquate Entwicklung und
Integration zu ermdéglichen, die seine Lebensqualitat steigert. Eine Heilung im

klassischen Sinne ist nicht moglich. (Dépfner, 2010)

Es gibt verschiedene nichtmedikamentdse TherapiemalRnahmen, die ergriffen
werden konnen (Tabelle 6). Diese sind abhangig von der Auspragung der
AD(H)S, dem Alter und dem sozialen Umfeld des Kindes. (D6pfner, 2010)

13
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Tabelle 6 Mogliche TherapiemaRnahmen der Aufmerksamkeitsdefizit-

(hyperaktivitats-)stdorung nach (Dépfner, 2010)

TherapiemalRnahmen
1.
2.

w

B

© oo NGO

Psychoedukation des Patienten, der Eltern und der Lehrer/Erzieher
Behandlung von umschriebenen Entwicklungsstérungen bzw. anderen
assoziierten Stérungen

Training der motorischen Fertigkeiten

Training der visuellen Wahrnehmung / Training der raumlich-
konstruktiven Wahrnehmung

Training der sozialen Kompetenzen

Spezielle Lerntherapien

Konzentrations-/Selbstinstruktionstraining

Psychotherapie

Familienberatung/-therapie

10. Selbsthilfegruppen

11. Selbstmanagementverfahren

12.Verhaltenstherapie (kind-, familien- oder kindergarten- / schulzentriert)
13.Neurofeedback (aktuell Inhalt einiger Studien, ob die Aufnahme in die

multimodale Therapie erfolgen sollte)

Eine ergdnzende oder alternative Moglichkeit der Behandlung ist die Pharmako-
therapie. Medikamente der ersten Wahl stellen die Psychostimulanzien wie
z. B. Methylphenidat, DL-Amphetaminsulfat oder Atomoxetin dar. (DOpfner,
2010)

Die Wirkungsweise des Methylphenidat beruht darauf, dass in das Dopamin-
system eingegriffen wird, indem es die prasynaptische Wiederaufnahme des
Dopamins durch eine Blockade des Dopamintransporters verhindert und
zusatzlich Dopamin aus den Reserpin-sensitiven Granula freisetzt. Indirekt wirkt
es auch als Noradrenalin-Agonist und hemmt die Monoaminooxydase-Aktivitat.

Atomoxetin hemmt hingegen vor allem die Noradrenalinwiederaufnahme.

(Dopfner, 2010)

14




EINLEITUNG

1.3 Motorische Auffalligkeiten bei Menschen mit Neurofibromatose

Typ 1 und/oder Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung
Sowohl Menschen mit NF1 als auch Menschen mit AD(H)S zeigen gehauft
motorische Probleme und Einschréankungen. Wahrend bei NF1 die Studienlage
uber motorische Fahigkeiten noch eher schwach ist, liegt fur Patienten mit
AD(H)S einige Literatur vor.

1.3.1 Neurofibromatose Typ 1

Bei NF1 sind in der motorischen Entwicklung im Bereich der Koordination, der
Feinmotorik und dem Gleichgewicht Defizite zu beobachten. Die motorischen
Probleme sind fur den Alltag der Kinder erheblich. Dies zeigt sich darin, dass
ein grof3er Teil der Patienten unterstitzende Therapien wie Ergotherapie und/

oder Physiotherapie erhalt.

Im Kleinkindalter (21-30 Monate) liegen die motorischen Funktionen von
Kindern mit NF1 im unteren Normbereich, motorische Entwicklungs-
verzogerungen werden jedoch signifikant haufiger diagnostiziert als bei Kindern
ohne NF1 (Lorenzo et al., 2011).

Johnson und Kollegen konnten eine signifikant schlechtere Haltungskontrolle
bei Kindern mit NF1 im Vergleich zu gesunden Kindern aufzeigen, die sich mit
der Pubertat verbessert (Johnson et al.,, 2014). Dies kdonnte mit der haufig
diagnostizierten generalisierten Muskelhypotonie (Soucy et al., 2015, Cornett et
al., 2015) bei Kindern mit NF1 zusammenhangen. Ob ein Zusammenhang zu
den von Champion und Kollegen festgestellten Auffalligkeiten in der Lauf-
geschwindigkeit und Wendigkeit vorliegt (Champion et al., 2014), ist bisher

unklar.

Eine beeintrachtigte Feinmotorik zeigt sich unter anderem in einem
undeutlichen bzw. unleserlichen Schriftbild (Gilboa et al., 2014).

lannuzzi und Kollegen berichten, dass Kinder mit NF1 im Gegensatz zur
Kontrollgruppe eine beeintrachtigte motorische Funktion haben. Beziiglich der
Feinmotorik sind die Auffalligkeiten verstarkt, wenn zusatzlich eine

Sprachstorung vorliegt. Charakteristisch fir die NF1 generell sind
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Beeintrachtigungen der Grobmotorik und vor allem der Balance. (lannuzzi et al.,
2016)

Casnar und Kollegen wiesen bei Kindern zwischen vier und sechs Jahren
signifikante Beeintrachtigungen in mittelschweren und sehr komplexen
feinmotorischen Fahigkeiten nach. Ein Zusammenhang zwischen beeintrach-
tigter Feinmotorik und von Eltern berichteten Aufmerksamkeitsproblemen bzw.
Impulsivitat konnte jedoch nicht gezeigt werden. (Casnar et al., 2014)

In einer weiteren Studie wird berichtet, dass Kinder mit NF1 zwischen acht und
zwolf Jahren eine verlangerte motorische Reaktionszeit haben und in der
Movement Assessment Battery for Children (M-ABC) 2 haufig Ergebnisse
unterhalb des Normbereichs erreichen (unter der 16. Perzentile) (Debrabant et
al., 2014).

Des Weiteren wurde in einer Studie bei Kindern mit NF1 die motorische
Leistung und Lernkapazitat bei Kindern mit NF1 mit dem Beery Test of Visual
Motor Integration (Beery VMI), Sakkaden Adaption und Prismenadaptions-
aufgaben untersucht und mit gesunden Kindern verglichen. Es zeigte sich, dass
die Kinder mit NF1 niedrigere Punktzahlen im Beery VMI als die Kontrollgruppe
erreichten und die Adaption der Handbewegungen mit einer Prismenbrille leicht
beeintrachtigt war. Es lag keine Beeintrachtigung in der Sakkadeneinstellung
und bei zielgerichteten Handbewegungen vor. Beim Beery VMI zeigten die
Kinder mit NF1 groRere Probleme beim Abschreiben als die Kontrollgruppe, die
Halfte der Abschreibfehler war abhangig von Problemen der Feinmotorik.
Deswegen wurde der Verdacht geaullert, dass bei Kindern mit NF1 eine
generelle Entwicklungsverzégerung der Feinmotorik im Vergleich zur gesunden

Bevolkerung vorliegt. (Krab et al., 2011)

1.3.2 Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stdérung

Kinder mit AD(H)S haben signifikant mehr motorische Probleme als Kinder
ohne AD(H)S. Motorische Auffélligkeiten sind dabei laut Elternfragebogen hoch
mit Aufmerksamkeitsproblemen korreliert, wobei Hyperaktivitat/Impulsivitat eher

mit Problemen in Feinmotorik und Koordination assoziiert sind. Ferner wurde
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ein Zusammenhang zwischen dem Alter und motorischen Problemen gefunden.
Je junger die Kinder, desto gréf3ere motorische Probleme liegen vor. (Fliers et
al., 2008)

In mehreren Studien wird berichtet, dass vor allem Kinder, die vom vorwiegend
unaufmerksamen oder kombinierten Subtyp betroffen sind, motorische
Beeintrachtigungen aufweisen. Kinder, die am vorwiegend hyperaktiv-
impulsiven Subtyp leiden, sind davon meist nicht so sehr betroffen (Kaiser et
al., 2014, Fliers et al., 2008). Goulardins und Kollegen untersuchten eine
Gruppe von Jungen zwischen sieben und elf Jahren mit AD(H)S vom
kombinierten Subtyp und stellten in Bezug auf Fein- und Grobmotorik,
Gleichgewicht und raumliche Organisation signifikante Unterschiede zur
Kontrollgruppe fest (Goulardins et al., 2013). Diese Ergebnisse werden in
Bezug auf das Gleichgewicht von Mao und Kollegen bestétigt: Kinder mit
AD(H)S vom kombinierten Subtyp schnitten in den Untertests zur Balance der
M-ABC und im Bruininks-Oseretsky Test of Motor Profieciency schlechter ab als
die Kontrollgruppe (Mao et al., 2014).

Pitcher und Kollegen zeigten, dass bei Jungen, die vom vorwiegend
unaufmerksamen oder kombinierten Subtyp der AD(H)S betroffen sind, im
Vergleich zur Kontrollgruppe eine motorische Beeintrachtigung vorliegt. In der
M-ABC schnitten sie sowohl in den Untertests der Handgeschicklichkeit und der
Ballfertigkeiten als auch in der Gesamtauswertung signifikant schlechter ab als
die Kontrollgruppe. Kinder mit dem vorwiegend hyperaktiv-impulsiven Subtyp
schnitten nicht signifikant schlechter als die Kontrollgruppe ab. Die Studie
zeigte, dass vor allem die Feinmotorik deutlich beeintrachtigt war. In dem
Subtest zu komplexeren Bewegungsablaufen (Balance) konnte im Gegensatz
zur Studie von Mao und Kollegen kein signifikanter Unterschied dargestellt
werden. (Pitcher et al., 2003)

Jascenoka und Kollegen untersuchten in ihrer Studie die kognitiven
Leistungsprofile von Kindern mit umschriebenen Entwicklungsstérungen der
motorischen Funktionen (UEMF) und AD(H)S. Sie zeigten, dass Kinder, die von
einer kombinierten Stérung von UEMF und AD(H)S betroffen sind, signifikant
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schlechtere kognitive Leistungsprofile vorweisen als die Kontrollgruppe.
Allerdings gibt es nur zwischen den Gruppen AD(H)S und UEMF+AD(H)S
signifikante Unterschiede. Werden die Gruppen UEMF und UEMF+AD(H)S
verglichen, sind keine signifikanten Unterschiede zu erkennen, jedoch treten
signifikante Unterschiede zwischen der Gruppe mit UEMF und der
Kontrollgruppe auf. Dies lasst die Vermutung aufkommen, dass die UEMF
einen deutlicheren Einfluss auf die kognitive Leistung hat als die AD(H)S.
(Jascenoka et al., 2015)

Bart und Kollegen fanden heraus, dass bei Kindern mit AD(H)S oder UEMF
eine signifikante Verbesserung der motorischen Funktionen in den Untertests
der Handgeschicklichkeit und der Ballfertigkeiten und die dynamische Balance
(Untertest der Balance) in der M-ABC durch die Einnahme von Methylphenidat
bestand. Die statische Balance war durch Methylphenidat unverandert. Es wird
davon ausgegangen, dass fur die statische Balance die Aufmerksamkeit nur
eine untergeordnete Rolle spielt und eher automatische Mechanismen
zugrunde liegen. (Bart et al., 2010)

In einer weiteren Studie wurde untersucht, ob es einen motorischen Phanotyp
gibt, bei dem ein erhdhtes Risiko fur AD(H)S zu erkennen ist. Dazu wurden
betroffene Kinder, deren nicht betroffene Geschwister und eine gesunde
Kontrollgruppe mit zwei computerbasierten Aufgaben (1. Tracking Task:
Verfolgen eines Pfades zwischen zwei Kreisen und 2. Pursuit Task: Verfolgen
eines sich zufallig bewegenden Objekts) untersucht. Es stellte sich heraus,
dass bei der Tracking Task mit der linken Hand sowohl die Kinder mit AD(H)S
als auch ihre nicht betroffenen Geschwister signifikant von der Kontrollgruppe
abweichen und durch Ungenauigkeit und fehlende Stabilitdt zu erkennen sind.
(Rommelse et al., 2007)
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1.4 Hypothese und Fragestellung

Die Literatur berichtet Giber motorische Probleme sowohl bei NF1 als auch bei
AD(H)S. Dahingegen gibt es kaum Studien, in denen ein moglicher
Zusammenhang zwischen der motorischen Beeintrachtigung bei NF1 und der
Komorbiditat AD(H)S untersucht wird.

In dieser Arbeit soll Gberpruft werden, ob bei Kindern, die von NF1 und AD(H)S
betroffen sind, ein Zusammenhang zwischen der motorischen Beeintrachtigung
und der Komorbiditdt AD(H)S besteht, d. h. eine gro3ere Beeintrachtigung der
Motorik vorliegt als bei Kindern, die nur von NF1 oder nur von AD(H)S betroffen
sind.

Somit ergeben sich folgende Null (Hp)- und Alternativhypothesen (Hs):

Ho:  ,Es liegt kein Zusammenhang zwischen der motorischen
Beeintrachtigung bei NF1 und der Komorbiditat AD(H)S vor.“

Hi:  ,Es liegt ein Zusammenhang zwischen der motorischen Beeintrachtigung
bei NF1 und der Komorbiditat AD(H)S vor.*
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2 Material und Methoden

2.1 Studienrahmen

Die Rekrutierung der Studienteilnehmer mit NF1 fand vorwiegend in der
Abteilung fur Neurop&diatrie, Entwicklungsneurologie, Sozialpadiatrie (Sozial-
padiatrisches Zentrum und EEG-Ambulanz) der Klinik fur Kinder- und
Jugendmedizin des Universitatsklinikums Tidbingen und in der Neuro-
fiboromatose-Ambulanz der Klinik und Poliklinik fur Neurologie des Universitéts-
klinikums Hamburg-Eppendorf statt. Zusatzlich wurden Studienteilnehmer tber
den Bundesverband Neurofiboromatose durch eine Informationsanzeige in der
Zeitschrift ,NF Aktuell rekrutiert.

Die Studienteilnehmer mit AD(H)S wurden Uber die Abteilung fir Neuro-
padiatrie, Entwicklungsneurologie, Sozialpadiatrie (Sozialpadiatrisches Zentrum
und EEG-Ambulanz) der Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin des
Universitatsklinikums Tldbingen sowie Uber die Abteilung fir Psychiatrie,
Psychosomatik und Psychotherapie im Kindes- und Jugendalter des
Universitatsklinikums Tubingen rekrutiert.

Das Gesamtprojekt lief von 2013 bis 2017 und enthielt fir jeden
Studienteilnehmer vier Untersuchungszeitpunkte.
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Tabelle 7 Untersuchungszeitpunkte der neuropéadiatrischen, psychiatrischen und
neuropsychologischen Untersuchung

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
DSM-IV Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders IV

Neuropadiatrische, psychiatrische und neuropsychologische
Untersuchung

Untersuchungszeitpunkte T1|(T2|T3 | T4

Zeit in Monaten 0 |[+6 | +12 | +24

Standardisierte Diagnosesicherung und -charakterisierung

Klinisches Interview:
Uberprifung der AD(H)S-Diagnose sowie Screening auf
haufige Komorbiditaten
e DSM-IV-basiertes Elterninterview zur Erfassung X
psychischer Stérungen im Kindes- und Jugendalter;
(DISYPS-KJ (Dopfner and Lehmkuhl, 1998))

Verhaltensfragebdgen:
standardisierte Eltern- und Lehrerfragebdgen zur
Charakterisierung der Patienten in Bezug auf
Aufmerksamkeit, Exekutivfunktionen und Komorbiditaten.
e Child Behavior Checklist/4-18 (CBCL), Deutsche X X | X X
Fassung (Steinhausen and Winkler Metzke, 2011)
e Conners Skalen zu Aufmerksamkeit und Verhalten | X | X | X X
(Conners 3® (Lidzba et al., 2013))

e Verhaltensinventar zur Beurteilung exekutiver X | X | X X
Funktionen (BRIEF® (Drechsler and Steinhausen,
2013))
Neuropadiatrische Untersuchung:
Prufung neurologischer Ausschlusskriterien in allen X

Gruppen sowie unerkannter Neurofibromatose Typ 1 in
der Gruppe mit reiner AD(H)S

Umweltfaktoren

Elternfragebdgen zur Erfassung der/des:
e soziodemographischen Hintergrunds der Familien X | X | X X
e therapeutischen Interventionen
e gesundheitsbezogenen Lebensqualitat bei Kindern | X
und Jugendlichen (Kiddo-Kindl (Ravens-Sieberer

and Bullinger, 2000))

>
>
>

X X
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Neuropsychologische Untersuchung

Eine 3-stiindige neuropsychologische Untersuchung wird
anhand von standardisierten Tests von einer qualifizierten
Psychologin durchgefihrt:

e Hamburg-Wechsler-Intelligenztest-fur-Kinder 1V X X X
(HAWIK IV (Petermann and Petermann, 2008))

e Test of Variables of Attention (T.O.V.A. (Greenberg | X X X
et al., 2013))

e Verbaler Lern- und Merkfahigkeitstest (VLMT X X X
(Helmstaedter et al., 2001))

¢ Movement Assessment Battery for Children X X X

(M-ABC (Henderson and Sudgen, 1992))

Fur diese prospektive Langsschnittstudie liegt ein positives Ethikvotum der
Ethikkommission der Medizinischen Fakultat der Eberhard Karls Universitat
Tlbingen vor (Prufplan Nr. 655/2012BO1).

Alle Studienteilnehmer und ihre Eltern wurden vor Beginn der Studienteilnahme
und jeweils vor den Untersuchungen tber Ziele, Risiken und Nutzen der Studie,
die Freiwilligkeit der Teilnahme sowie Uber den Umgang mit den erhobenen
Daten aufgeklart. Eltern und Kinder gaben schriftlich ihr Einverstandnis zur

Studienteilnahme (,Informed Consent®).

2.1.1 Erfassung Komorbiditaten

Im Rahmen des Gesamtprojektes wurden verschiedene Komorbiditaten erfasst.
Dies geschah anhand der Skala zur Erfassung der Stérungen des
Sozialverhaltens des DISYPS-KJ, durch eine neuropadiatrische Untersuchung
und durch einen Komorbiditaten-Fragebogen (Anhang Al).

Erfasst wurden Storungen des Sozialverhaltens, Stérung mit oppositionellem
Trotzverhalten, Legasthenie, Dyskalkulie, Sprachentwicklungsstérung, Schadel-

Hirn-Trauma, Depression und Phobien, sowie sonstige Auffalligkeiten.
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Tabelle 8 Erfassung der Komorbiditaten und Auffalligkeiten

DISYPS-KJ Diagnostiksystem fiir psychische Stérungen im Kindes- und Jugendalter
* wie z. B. motorische Entwicklungsstérungen, Koordinationsstérungen und
andere Auffalligkeiten

DISYPS-KJ Komorbiditaten- Neuropdadiatrische
fragebogen Untersuchung

Storungen des X
Sozialverhaltens

Stérung mit X
oppositionellem
Trotzverhalten

Legasthenie

Dyskalkulie
Sprachentwick- X

lungsstérung

Schadel-Hirn- X

Trauma

Depression X

Phobien X

Sonstige X
Auffalligkeiten*

X X

Dadurch sollte ein Uberblick iiber bestehende vorhandene Komorbiditaten und
Auffalligkeiten geschaffen werden, die zum Teil auch zum Ausschluss der

Teilnahme an der Studie fuhren konnten (Kapitel 2.2).
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2.2 Ein-und Ausschlusskriterien des Gesamtprojektes

Die Ein- und Ausschlusskriterien sind in Tabelle 9 dargestellt.

Tabelle 9 Ein- und Ausschlusskriterien des Gesamtprojekts

! Diagnose durch Neuropadiater, Kinder- und Jugendpsychiater oder Kinder- und Jugend-

psychotherapeut

2 stérungen des Sozialverhaltens, emotionale Stérungen, Sprachentwicklungsstérung,
Teilleistungsstérungen, Stérung mit oppositionellem Trotzverhalten, emotionale Stérung des
Kindes- und Jugendalters, Phobien

® Wenn noch keine 1Q-Daten vorliegen, werden sie im Rahmen der Erstuntersuchung erhoben
und der Studienteilnehmer ggf. ausgeschlossen.

* Hirntumoren mit Ausnahme des asymptomatischen Optikusgliom, Schadel-Hirn-Trauma,
Ischamie, Hamorrhagie, Epilepsie

®<32.SSW

® siehe Einschlusskriterien

DSM-IV Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders 1V
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
1Q Intelligenzquotient
Gruppe NF1-AD(H)S | NF1+AD(H)S AD(H)S

Einschlusskriterien

Eine klinisch und/oder
molekulargenetisch gesicherte NF1-
Diagnose

- AD(H)S-Diagnose gemal3 DSM-IV-
TR?, die tiblichen Komorbiditéaten?
werden zugelassen

IQ zwischen 70 und 115°
Alter bei Studienbeginn sechs bis zwdlf Jahre

Ausschlusskriterien

Neurologische Erkrankung mit intrakranieller
Manifestation® akut oder in der Vergangenheit

Extreme Frithgeburt®

Jede psychiatrische Erkrankung, welche nicht als typische
Komorbiditat der AD(H)S bekannt ist®
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2.3 Studiendesign

Bei der Gesamtstudie handelte es sich um eine prospektive Langsschnittstudie
mit vier verschiedenen Untersuchungszeitpunkten, an denen verschiedene
Untersuchungen und Testverfahren mit den Studienteilnehmern durchgefuhrt
und erganzende Fragebdgen von ihren Eltern ausgefillt wurden (Tabelle 7).

Am Tag der Untersuchung mussten Kinder, die eine Medikation aufgrund ihrer

AD(H)S nahmen, ihre Medikation pausieren.

Fur diese Arbeit (Teilstudie des Gesamtprojektes) wurden nur Daten aus

Zeitpunkt T1 verwendet.
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2.4 Verwendete Verfahren

Vor der Untersuchung durch eine Diplom-Psychologin und eine Doktorandin der
Humanmedizin fand eine medizinische Untersuchung durch eine
Neuropadiaterin statt.

Fir die Gesamtstudie wurden verschiedene Testverfahren durchgefuhrt. Die
Erfassung von Verhaltensauffalligkeiten, Komorbiditaten und der Lebensqualitat
erfolgte durch Frageb6gen und ein diagnostisches Interview.

Ein Untersuchungstermin dauerte etwa drei Stunden und wurde von einer
Diplom-Psychologin und einer Doktorandin durchgefiihrt. Der Schwerpunkt fur
diese Arbeit war die M-ABC, welche von einer Doktorandin durchgefuhrt wurde.
Die anderen Testverfahren wurden von einer Diplom-Psychologin durchgeftuhrt.
Diese wurde unterstitzt durch besonders geschulte Hilfskrafte im

fortgeschrittenen Psychologiestudium.

2.4.1 Medizinische Untersuchung

Die Neuropé&diaterin fihrte eine Anamnese, eine korperliche Untersuchung und
eine neurologische Untersuchung durch. Ziel dieser Untersuchung war es, den
(neurologischen) Gesundheitszustand des Studienteilnehmers zu erfassen, bei
Kindern mit AD(H)S eine NF1 auszuschlieBen und ggf. mogliche

Ausschlusskriterien zu entdecken.

2.4.1.1 Anamnese
Bei der Anamnese wurde sowohl der gesamte Entwicklungsverlauf von der
Schwangerschaft bis in die Gegenwart als auch der Krankheitsverlauf erfragt.

Des Weiteren wurde eine Familienanamnese erhoben.

2.4.1.2 Korperliche Untersuchung
Bei der korperlichen Untersuchung wurde eine umfassende Ganzkorper-
untersuchung durchgefihrt.

2.4.1.3 Neurologische Untersuchung
Bei der neurologischen Untersuchung wurde ein Hirnnerven- und Reflexstatus
erhoben, zudem die Koordination, das Gleichgewicht und die Motorik

untersucht.
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2.4.2 Testverfahren
Die verwendeten psychologischen Testverfahren sind ausschlie3lich gut
etablierte, standardisierte Verfahren, die Uber ausreichende bis sehr gute

Gutekriterien verflugen.

2.4.2.1 Movement Assessment Battery for Children

Der Schwerpunkt dieser Arbeit liegt auf der M-ABC, mit der die Fein- und
Grobmotorik, deren Koordination und der Gleichgewichtssinn Uberprift werden.
Dabei werden alltagsnahe F&ahigkeiten wie die Handgeschicklichkeit,
Ballfertigkeiten und Balance, teilweise unter Zeitdruck, getestet. Diese Fertig-
keiten sind vor allem im Kindergarten- und Grundschulalter relevant.

In den Untertests zur Handgeschicklichkeit werden die Bewegungen einer Hand
und die Koordination beider H&nde in Bezug auf Geschwindigkeit und
Sicherheit der Bewegungen sowie die Koordination von Auge und Hand geprift.
Mit den Untertests der Ballfertigkeiten wird das Zusammenspiel von Fein- und
Grobmotorik durch zielsicheres Fangen und Werfen getestet.

Der dritte Teil der Untersuchung erfasst die Balance als Basis fir komplexere
motorische Bewegungsablaufe. Durch Uberprifung der statischen und
dynamischen Balance soll die Stabilisierung der Koérperhaltung in Zustanden
der Ruhe und Bewegung getestet werden.

Es gibt verschiedene Untertests, die abhangig vom Alter sind. Es wird unterteilt
in die Altersgruppen vier bis sechs Jahre, sieben bis acht Jahre, neun bis zehn
Jahre und elf bis zwo6lf Jahre. In den verschiedenen Altersgruppen steigt der
Schwierigkeitsgrad der Aufgaben immer mehr an, die Zeitspanne fur die
einzelnen Aufgaben nimmt hingegen ab. Es wird fur jeden Untertest eine
Punktzahl vergeben. Je weniger Punkte erreicht werden desto besser. Am
Ende werden die Punkte der verschiedenen Untertests zusammengezahlt und
anhand einer Tabelle der Prozentrang ermittelt.

Nach der Auswertung kann die zu testende Person durch den Prozentrang mit
der Normstichprobe verglichen werden.

(Henderson and Sudgen, 1992)
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2.4.2.2 Hamburg-Wechsler-Intelligenztest fur Kinder IV

Mit dem HAWIK IV wurde der Gesamt-IQ fur jedes Kind ermittelt, um die
Teilleistungen in Bezug zur Grundintelligenz setzen zu kénnen.

Der HAWIK 1V ist ein Einzeltestverfahren, das mehrere Intelligenzdimensionen
erfasst, um die kognitive Entwicklung von Kindern und Jugendlichen im Alter
von sechs Jahren bis sechzehn Jahren elf Monate zu beurteilen. Er besteht aus
zehn standardisierten Untertests, die zur Bestimmung des Gesamt-IQ dienen
und aus funf optionalen Untertests zur Erfassung zusatzlicher Informationen.
(Petermann and Petermann, 2008)

Es werden insgesamt vier Indizes erfasst:

2.4.2.2.1 Sprachverstandnis
Bei der Erfassung des Sprachverstandnisses werden die sprachliche Begriffs-
bildung, das sprachliche Schlussfolgern und das erworbene Wortwissen

getestet. (Petermann and Petermann, 2008)

2.4.2.2.2 Wahrnehmungsgebundenes Logisches Denken
Hierbei soll die Fahigkeit zur Analyse und Synthetisierung abstrakter visueller
Stimuli erfasst werden. Dies wird mittels der Untertests ,Mosaik-Test",

,Bildkonzepte“ und ,Matrizen-Test" ermittelt. (Petermann and Petermann, 2008)

2.4.2.2.3 Arbeitsgedachtnis

Mit dem Index Arbeitsgedéachtnis werden die Aufmerksamkeit, die
Konzentration und das Arbeitsgedachtnis getestet. Es wird beurteilt, ob
Informationen aktiv behalten werden konnen und ob das Kind mit diesen
Informationen Denkoperationen durchfihren kann. Dies wird mit den Untertests
,Zahlen nachsprechen“ und ,Buchstaben-Zahlen-Folgen® erfasst. (Petermann
and Petermann, 2008)

2.4.2.2.4 Verarbeitungsgeschwindigkeit

Bei der Erfassung der Verarbeitungsgeschwindigkeit werden der effiziente
Gebrauch  des  Arbeitsgedéchtnisses, das Kurzzeitgedachtnis, die
visuomotorische Koordination und die Geschwindigkeit der mentalen und

graphomotorischen Verarbeitung beurteilt. Dies findet durch die Untertests
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,Zahlen-Symbol-Test* und ,Symbol-Suche“ statt. (Petermann and Petermann,
2008)

2.4.2.3 Test of Variables of Attention

Der T.O.V.A. ist ein computergestitztes Testverfahren, mit dem bei Verdacht
auf AD(H)S die Aufmerksamkeit bzw. Unaufmerksamkeit und die Impulsivitat
getestet werden koénnen. Das Testverfahren ist international anerkannt und
unabhéngig von Alter, Geschlecht oder Kultur. Der zu Testende muss einen
Schalter bedienen, sobald das Zielobjekt (ein kleines Viereck an der oberen
Kante eines grof3en Rechtecks, 1. Objekt) auf dem Bildschirm erscheint, jedoch
nicht, wenn ein anderes Objekt (kleines Viereck an der unteren Kante des
groen Rechtecks, 2. Objekt) erscheint. Die Impulsivitdit wird durch die
Kommissionsfehler (Bedienen des Schalters beim 2. Objekt) und die
Unaufmerksamkeit durch die Omissionsfehler (fehlendes Bedienen des
Schalters beim 1. Objekt) beurteilt. Mit der Variabilitat der Antwortzeit wird
uberprift, wie konstant der zu Testende sich auf die Aufgabe konzentriert.
(Greenberg et al., 2013)

2.4.2.4 Verbaler Lern- und Merkfahigkeitstest

Der verbale Lern- und Merkfahigkeitstest (VLMT) erfasst unterschiedliche
Parameter des deklarativen Verbalgedachtnisses. Dazu gehdren z. B. die
Lernleistung, die langfristige Enkodierungs- bzw. Abrufleistung und die
Wiedererkennungsleistung. Es wird die kurz- und mittelfristige Merkfahigkeit

getestet. Die Differenzierung findet vor allem im unteren Leistungsbereich statt.

Getestet wird mit zwei Wortlisten aus fuinfzehn Wortern. Die erste Wortliste wird
funfmal wiederholt und jeweils direkt wiedergegeben, nach einer halben Stunde
zuerst frei wiedergegeben und dann in einer Wortliste mit Distraktoren (&hnlich
klingenden Worten) wiedererkannt werden.

Die zweite Wortliste wird im Anschluss an die funf Lerndurchgédnge mit der
ersten Wortliste einmal vorgelesen und von dem zu Testenden wiedergegeben.
(Helmstaedter et al., 2001)
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2.4.3 Fragebdgen

2.4.3.1 Elternfragebogen Uber das Verhalten von Kindern und
Jugendlichen

Der Elternfragebogen tber das Verhalten von Kindern und Jugendlichen ist die
deutsche Fassung der CBCL/4-18 fir Kinder und Jugendliche im Alter von vier
bis achtzehn Jahren. Die Eltern schéatzen ihre Kinder in verschiedenen
psychosozialen Kompetenzen wie Aktivitat, soziale Kompetenz und Schule und
in Problembereichen wie sozialer Riuckzug, korperliche Beschwerden,
Angst/Depressivitat, soziale Probleme, schizoid/zwanghaft, Aufmerksamkeits-
storung, dissoziales Verhalten, aggressives Verhalten ein. Ziel ist es,
Verhaltensauffalligkeiten und Verhaltenskompetenzen einzuschatzen und zu
erfassen. (Steinhausen and Winkler Metzke, 2011)

2.4.3.2 Conners 3° Langversion

Der Conners 3® ist ein international verbreitetes Verfahren zur Diagnostik des
Schweregrades einer Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung und dem
Ausschluss verschiedener Differentialdiagnosen. Eltern, Lehrer und die
Patienten selbst fullen Fragebdgen aus, in denen Angaben Uber das Sozial-,
Lern- und Beziehungsverhalten zu Hause und in der Schule gemacht werden.
Es gibt vier verschiedene Versionen, die sich in ihrer Ausfuhrlichkeit
unterscheiden. In dieser Studie wurde die Conners 3® Langversion verwendet,
da eine ausfiihrliche Diagnostik stattgefunden hat. Aufgrund des jungen Alters
der meisten Studienteilnehmer wurde die Selbstbeurteilung in dieser Studie
nicht durchgefuhrt. (Lidzba et al., 2013)

2.4.3.3 Verhaltensinventar zur Beurteilung exekutiver Funktionen

Das Verhaltensinventar zur Beurteilung exekutiver Funktionen ist die
deutschsprachige Adaption des Behavior Rating Inventory of Executive
Function (BRIEF®). Mit diesem Fragebogenverfahren soll anhand von
Alltagssituationen zu Hause und in der Schule die Beeintrachtigung exekutiver
Funktionen festgestellt werden. Durchgefuhrt wird der Fragebogen vor allem bei

Verdacht auf psychiatrische Erkrankungen und Entwicklungsstérungen.
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In dieser Studie wurde der Eltern- und Lehrerfragebogen verwendet.
(Drechsler and Steinhausen, 2013)

2.4.3.4 Fragebogen zur Lebensqualitat von Kindern und Jugendlichen -
Elternversion Kid- und Kiddo- KINDL®

Mit dem Fragebogen zur Lebensqualitdit von Kindern und Jugendlichen

(KINDL®) sollten die Eltern die gesundheitsbezogene Lebensqualitéat ihrer

Kinder im Alter von sieben bis siebzehn Jahren anhand eines Fragebogens

einschatzen.

(Ravens-Sieberer and Bullinger, 2000)

2.4.3.5 Fragebogen zur soziobkonomischen Herkunft nach Winkler

In diesem Fragebogen wurde anhand des Einkommens, der schulischen und
beruflichen Ausbildung und des aktuellen Berufsstandes der Eltern die soziale
Schicht der Eltern erfasst. Die sozioGkonomische Herkunft des Kindes wird
indirekt daraus hergeleitet. Zur genauen Einteilung des Schichtindex siehe
Anhang A2. (Winkler and Stolzenberg, 2009)

2.4.4 Interview

Das DISYPS-KJ (Dopfner and Lehmkuhl, 1998) dient zur Erfassung von
psychischen Stérungen bei Kindern und Jugendlichen entsprechend den
Diagnosekriterien des ICD-10 und des DSM-IV. Dabei wird eine klinische
Beurteilung, eine Fremdbeurteilung durch Eltern, Lehrer und Erzieher und eine
Selbstbeurteilung beachtet und zusammengefihrt.

Die DISYPS-Fremdbeurteilungsbdgen fiur Eltern zu den Skalen Hyperkinetische
Stérung und Storungen des Sozialverhaltens dienten in dieser Studie als
Grundlage flr ein diagnostisches Interview durch eine Diplom-Psychologin mit
den Eltern zur Erfassung von Verhaltensaufféalligkeiten, Kompetenzen und der
AD(H)S-Symptomatik.
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2.5 Statistische Auswertung

Die statistische Auswertung wurde mit dem IBM-Programm SPSS Statistics

Version 22 durchgefinhrt.

2.5.1 Deskriptive Statistik
Zuerst wurden die Variablen und die untersuchten Gruppen deskriptiv mit

Haufigkeitstabellen und -diagrammen dargestellt.
Folgende Gruppen wurden zur Auswertung verwendet:

e NF1+AD(H)S: Kinder, die an NF1 erkrankt sind und eine AD(H)S als

Komorbiditat aufweisen.

e NF1-AD(H)S: Kinder, die an NF1 erkrankt sind, aber keine AD(H)S als
Komorbiditat aufweisen.

e AD(H)S: Kinder, die eine AD(H)S aufweisen und nicht an NF1

erkrankt sind.

Es handelt sich um unverbundene Stichproben, da jede Patientengruppe eine

eigene Stichprobe mit eigenen Patienten darstellt.

2.5.2 Vergleichbarkeit der Gruppen und Kovariaten

Zuerst wurde mit dem t-Test fir unabhéngige Stichproben bzw. dem Chi-
Quadrat-Test Uberpruft, ob die Gruppen hinsichtlich Alter, Geschlecht, Gesamt-
IQ, Conners ADHS-Index (Eltern) und Attention Performance Index vergleichbar

sind.
Das Signifikanzniveau wurde bei p < 0,05 festgelegt.

2.5.3 Abhangige Variablen

Gepruft werden sollte, ob bei der M-ABC in den Teilbereichen der Hand-
geschicklichkeit, der Ballfertigkeiten und der Balance und bei der
Gesamtpunktzahl ein Unterschied zwischen den drei Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S und AD(H)S vorliegt. Bei der Auswertung der M-ABC ergab sich
das Problem, dass es flr die Untertests keinen zusatzlichen Prozentrang gibt.

Dies ware allerdings zur besseren Vergleichbarkeit notwendig gewesen. Um
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dennoch eine genauere Vergleichbarkeit der einzelnen Untertests der
Handgeschicklichkeit, der Ballfertigkeit und der Balance zu erlangen, wurden
die Rohwerte der verschiedenen Untertests ermittelt und unter Einbezug des
Alters als Kovariate verglichen. Um die Untertests mit dem Gesamttest
vergleichen zu kdnnen wurde die Gesamtpunktzahl der M-ABC in Rohwerten

angegeben.

2.5.4 Verteilungsvoraussetzungen
Als Néachstes wurde mit dem Shapiro-Wilk-Test geprtft, ob die Daten in den
verschiedenen Gruppen beziiglich der Testergebnisse in den Teilbereichen und

dem Gesamttest der M-ABC normalverteilt sind.

2.5.5 Festlegen der Kovariaten

Es wurden die Kovariaten Alter, Geschlecht, Gesamt-IQ, Conners ADHS-Index
(Eltern) und Attention Performance Index verwendet, da davon auszugehen
war, dass diese einen Einfluss auf das Ergebnis haben und somit das Ergebnis
verfalschen kénnten. Wenn trotz Einbeziehung der Kovariaten ein signifikantes
Ergebnis herauskam, wurde gezeigt, dass der Unterschied zwischen den
Gruppen tatsachlich vorlag.

2.5.6 Einfaktorielle Kovarianzanalyse

Wenn eine Normalverteilung vorlag, wurde fir jede abhangige Variable
Gesamtpunktzahl, Handgeschicklichkeit, Ballfertigkeiten und Balance mit der
einfaktoriellen Kovarianzanalyse (ANCOVA) mit dem dreistufigen Faktor
,Gruppenzugehorigkeit* (NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S) und den
Kovariaten Alter, Geschlecht, Gesamt-IQ, Conners ADHS-Index (Eltern) und
Attention Performance Index der Einfluss der verschiedenen Faktoren auf den
Haupteffekt dargestellt. Lag ein signifikanter Unterschied vor, wurde mit dem
Post-hoc-Test nach Scheffé untersucht, ob der Unterschied zwischen allen drei
Gruppen oder nur zwischen einem Teil der Gruppen vorlag.

Wenn keine Normalverteilung vorlag, wurde die Varianzhomogenitat tberprift.
Lag eine Varianzhomogenitat vor und wurde die Normalverteilung nicht durch
den Shapiro-Wilk-Test durch p < 0,0001 ausgeschlossen, wurde dennoch eine
einfaktorielle ANCOVA durchgefihrt.
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Lag keine Normalverteilung und keine Varianzhomogenitat vor, wurde der
nonparametrische Kruskal-Wallis-Test angewendet, um herauszufinden, ob es

signifikante Unterschiede zwischen den drei Gruppen gab.
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3 Ergebnisse

Teile der Daten und Ergebnisse wurden in dem Paper Motor dysfunction in
NF1: Mediated by attention deficit or inherent to the disorder? (Haas-Lude et al.,
2018) publiziert.

3.1 Deskriptive Statistik

3.1.1 Die Stichprobe

In der Studie wurden 94 (100 %) Studienteilnehmer zwischen sechs und zwolf
Jahren untersucht. Das Durchschnittsalter betrug 8,51 Jahre (SD =z 1,54;
SD = Standardabweichung).

Altersverteilung zum Zeitpunkt T1
30 ~
25 24
20
20 + 18
5 197 12
c 9
< 10 ~ 8
5 - 3
0 .
6 7 8 9 10 11 12
Alter in Jahren

Abbildung 1  Altersverteilung der Gesamtstudie

Die Stichprobe bestand aus 44 Studienteilnehmern (46 %) mit NF1 und
vermuteter oder bestéatigter AD(H)S (NF1+AD(H)S), 18 Studienteilnehmern
(19 %) mit NF1 ohne AD(H)S (NF1-AD(H)S) und 32 Studienteilnehmern (34 %)
mit vermuteter oder bestatigter AD(H)S ohne NF1 (AD(H)S).
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3.1.1.1 Ausschluss von Studienteilnehmern

Insgesamt wurden flr

ERGEBNISSE

diese Arbeit 31 Studienteilnehmer

verschiedenen Griinden ausgeschlossen (Tabelle 10).

Tabelle 10 Ausschluss von Studienteilnehmern

(32 %) aus

Prozentangaben der Gesamtstichprobe mit N = 94 in den Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S,
AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitéts-)storung
[@) Intelligenzquotient
* aufgrund koérperlicher Beeintrachtigung
** Verdacht auf
NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
Ausschlusskriterium (N =44) (N=18) (N=32) (N =94)
Keine M-ABC
16 (17 % % 19 (20 %
verfilgbar 6 ( 0) 3 (3 %) 9 (20 %)
Nicht verwertbare
0 0 0
Werte in der M-ABC* 1 (d%) 11 %) 2 2%)
Diagnose Asperger- 0 0 “% (10 0
Syndrom 1 (1%) 1(1%) 1**(1%) 3 (3%)
IQ > 115 11% 1 (1A% 2 (2%)
Verdachtsdiagnose
AD(H)S nicht 5 (5% 5 (5%)
bestatigt
Gesamt: 18 (19 %) 6(6%) 7 (7%) 31(32%)

Dadurch ergab sich eine StichprobengréRe (Gesamt) von N =63 (100 %) mit

folgenden drei Gruppen:

36



ERGEBNISSE

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S,
30 o NF1-AD(H)S, AD(H)S
25
_ 20 ~
<
8
c 15 - 12
<
10 -
5 -
0 . .
NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S

Abbildung 2 Gruppenzugehérigkeit der Studienteilnehmer

NF1 Neurofiboromatose Typl
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Sofern es nicht anders angegeben ist, erfolgte die weitere Berechnung und

Darstellung der Ergebnisse mit der Stichprobengréf3e N = 63 (100 %).

3.1.1.2 Komorbiditaten

Die vorkommenden Komorbiditdten sind in Tabelle 11 aufgelistet. Da es sich
um bekannte Komorbiditditen der AD(H)S oder NF1 handelt und davon
auszugehen ist, dass kein direkter Einfluss auf die Motorik vorliegt, wurden die

Studienteilnehmer nicht aus der Studie ausgeschlossen.

Tabelle 11 Komorbiditaten der Gesamtstichprobe

Anzahl in den Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamitstichprobe

(Gesamt)
V. a. Verdacht auf
NF1 Neurofiboromatose Typl
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S  Gesamt
Komorbiditat (N = 26) (N =12) (N=25) (N=63)
Tierphobie 1 - - 1
V. a. auf

. . 2 - 1

sonstige Phobie 3
Moyamoya-
Erkrankung - 1 - 1
(symptomlos)
ohne 23 11 24 58
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3.1.2 Die Kovariaten

3.1.2.1 Alter
Die Altersverteilung der verschiedenen Gruppen ist in Abbildung 3 und
Tabelle 12 dargestellt.

Altersverteilung zum Zeitpunkt T1in den Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
18 Alter
in
16 Jahren
14 6
12 7
< 10 8
N
C
< 8 =9
6
=10
4 -
mll
0 T T T T u 12
NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
Abbildung 3  Altersverteilung zum Zeitpunkt T1 in den Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
Tabelle 12 Altersverteilung zum Zeitpunkt T1 in den Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
zum Zeitpunkt T1
SD Standardabweichung
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
Altersverteilung (N = 26) (N=12) (N = 25) (N =63)
Altersspanne
P 612 7-10 611 612
(Jahre)
Mittleres Alter
8,92 8,17 8,48 8,60
(Jahre)
SD + 1,83 +1,19 +1,19 + 1,50
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3.1.2.2 Geschlecht
Die Geschlechterverteilung ist in Abbildung 4 und in Tabelle 13 dargestellt. Die

Gesamtstichprobe bestand aus 59 % mannlichen und 41 % weiblichen

Studienteilnehmern.

Geschlechterverteilung der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S,
AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
40 T 37
35 -
30 -
26
25 1 ® mannlich
= 19 L
S 20 - weiblich
N
é 15 - 13 13
10 +
s ' 6
N o
0 T T T
NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
Abbildung 4 Geschlechterverteilung der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S
und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
Tabelle 13 Geschlechterverteilung der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S
und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
Geschlecht (N = 26) (N =12) (N = 25) (N = 63)
Mannlich (m) 13 (50 %) 5 (42 %) 19 (76 %) 37 (59 %)
Weiblich (w) 13 (50 %) 7 (58 %) 6 (24 %) 26 (41 %)
Verhaltnis (m:w) 1:1 4:6 3:1 4:6
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3.1.2.3 Intelligenz
Die Intelligenz der Gruppe wurde durch den Gesamt-IQ im HAWIK-IV
beschrieben und ist in Abbildung 5 und Tabelle 14 dargestellt.

Gesamt-IQ der Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S, AD(H)S und der
Gesamtstichprobe (Gesamt)

120 —
o 110 ©
(] C
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(] C
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& & 5
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Abbildung 5 Gesamt-IQ der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der
Gesamtstichprobe (Gesamt)

Mittelwerte mit Standardabweichung

1Q Intelligenzquotient
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Tabelle 14 Gesamt-IQ der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der
Gesamtstichprobe (Gesamt)

SD Standardabweichung
1Q Intelligenzquotient
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
Gesamt-IQ (N = 26) (N=12) (N = 25) (N =63)
Spannweite 71-111 84 - 113 78 — 113 71-113
Mittelwert 91,19 102,00 94,48 94,56
SD + 8,90 + 9,75 +11,04 + 10,56
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Der Mittelwert liegt in allen drei Gruppen im Normbereich.

3.1.2.4 Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung

Die Verteilung der AD(H)S in den drei Gruppen ist in Tabelle 15 dargestellt. Die
klinische Diagnose AD(H)S wurde auf der Basis des Conners 3®, einem
Interview auf Basis des DISYPS-KJ, des T.O.V.A. und Verhaltens-
beobachtungen gestellt.

In der Gruppe NF1+AD(H)S lag bei drei Studienteilnehmern im Alter von sechs
und sieben Jahren eine subklinische Diagnose AD(H)S (11 %) vor. Diese drei
Studienteilnehmer wurden trotzdem in die Gruppe NF1+AD(H)S aufgenommen,
da die Symptomatik so ausgepragt war, dass davon auszugehen war, dass
beim Zeitpunkt T2 die Diagnose AD(H)S bestatigt wird und die subklinische
AD(H)S-Diagnose dem jungen Alter geschuldet war.

Tabelle 15 Klinische Diagnose AD(H)S

Anzahl in den Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe
(Gesamt)

NF1 Neurofibromatose Typ 1

ADS Aufmerksamkeitsdefizitstorung

ADHS Aufmerksamkeitsdefizithyperaktivitatsstorung

* Klinische Diagnose AD(H)S auf der Basis des Conners 3°, einem Interview auf

Basis des DISYPS-KJ, des T.O.V.A. und Verhaltensbeobachtungen

NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S  Gesamt

Klinische Diagnhose* (N = 26) (N=12) (N=25) (N =63)
ADS 9 - 14 23
ADHS 14 - 11 25
Subklinische AD(H)S 3 - - 3
Keine AD(H)S - 12 - 12

3.1.2.5 Conners ADHS-Index (Eltern)

Da sowohl fir einen Studienteilnehmer in der Gruppe NF1+AD(H)S als auch fir
einen Studienteilnehmer in der Gruppe NF1-AD(H)S keine Werte fur den
Conners 3® vorlagen, enthielten die Gruppe NF1+AD(H)S 25, die Gruppe NF1-
AD(H)S 11 Studienteilnehmer und somit die gesamte Stichprobe 61 Studien-

teilnehmer.
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In Abbildung 6 und in Tabelle 16 sind die Ergebnisse des Conners 3° in Form

des Conners ADHS-Index (Eltern) dargestellt.

Conners ADHS-Index (Eltern) der
Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S,
AD(H)S und der Gesamtstichprobe

'§ (Gesamt)
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Abbildung 6 Ergebnisse des Conners 3%in Form des Conners ADHS-Index (Eltern)

Mittelwerte mit Standardabweichung des T-Werts
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Tabelle 16 Ergebnisse des Conners ADHS-Index Eltern

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
SD Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

igﬁnse:i ey NFLFAD(H)S  NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
(Eltern) (N = 25) (N=11) (N =25) (N=61)
Spannweite 48 — 73 50 - 64 51-73 48 - 73
Mittelwert 63,28 54,00 64,60 62,15
SD + 6,58 + 4,52 + 6,25 + 7,18

In den Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S lag der jeweilige Mittelwert im
auffalligen Bereich. In der Gruppe NF1-AD(H)S lag der Mittelwert nicht im

auffalligen Bereich.
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3.1.2.6 Attention Performance Index
In Abbildung 7 und Tabelle 17 sind die Ergebnisse des T.O.V.A. in Form des

Attention Performance Index dargestellt.

Attention Perforamance Index der Gruppen
NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der
Gesamtstichprobe (Gesamt)

4,00
3,00
2,00
1,00
0,00
-1,00 -

NF1+AD(H)S|NF1-AD(H)S| AD(H)S Gedamt

-2,00

-3,00

-4,00
-5,00
-6,00

Attention Performance Index

Abbildung 7 Ergebnisse des T.O.V.A. in Form des Attention Performance Index

Mittelwerte mit Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
Tabelle 17 Ergebnisse des T.O.V.A. in Form des Attention Performance Index

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)
SD Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Qgﬁg:ﬁgnce NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
ndex (N = 26) (N =12) (N = 25) (N = 63)
Spannweite -7,27 - 6,45 -2,44-359 -10,26-2,46 -10,26 —6,45
Mittelwert -1,50 0,84 -1,49 -1,05
SD =380 + 1,98 + 2,94 + 3,09
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In den Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S wurde jeweils ein auffalliger
Mittelwert festgestellt. In der Gruppe NF1-AD(H)S lag der Mittelwert im

Normbereich.

3.1.3 Abhangige Variablen

Fur diese Arbeit wurden die Ergebnisse der M-ABC untersucht.

Mit dem M-ABC Prozentrang konnte eine erste Einschatzung der Motorik in den
verschiedenen Gruppen vorgenommen werden. Folgende Gesamtergebnisse in
Bezug auf die Gesamtheit wurden erhalten; je hoher der Prozentrang ist, desto
besser ist das Ergebnis.

In Abbildung 8 und Tabelle 18 sind die Ergebnisse des M-ABC Prozentrangs

dargestellt.

M-ABC (Prozentrang) der Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe
(Gesamt)

100 o
= 90 o
S 80 X o
= 70 x o
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NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt

Abbildung 8 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children (Prozentrang)

Median, unterstes und oberstes Quatrtil

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

° Ausreil3er

extremer Ausreiler

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
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Tabelle 18 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children (Prozentrang)

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitéts-)storung

M-ABC NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
(Prozentrang) (N = 26) (N=12) (N =25) (N =63)
Streubreite 1-29 1-36 1-96 1-65
Ausreilder 45, 60, 79 70 - 70,79, 84, 89, 96
Median 7,50 9,50 26,00 11,00

Um eine bessere Beurteilung vornehmen zu kénnen und die Gruppen besser zu
vergleichen, wurden in allen Teilbereichen die Rohwerte betrachtet, fur die
keine Normwerte verfugbar sind. Hier gilt, je niedriger der Wert, desto besser ist
das Ergebnis.

In Abbildung 9 und Tabelle 19 sind zunachst die Ergebnisse der M-ABC als

Gesamtpunktzahl in Rohwerten dargestellt.

M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert) in den
Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S,
AD(H)S und der Gesamtstichprobe
= (Gesamt)
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@18 1
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NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S  AD(H)S Gesamt

Abbildung 9 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children
Gesamtpunktzahl (Rohwert)

Mittelwerte mit Standardabweichung

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung
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Tabelle 19 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children
Gesamtpunktzahl (Rohwert)

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

SD Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitéts-)storung

Gesamtpunktzahl NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
M-ABC (N = 26) (N=12) (N = 25) (N =63)
Spannweite 2-26 25-23 0-155 0-26
Mittelwert 13,25 13,54 7,92 11,19
SD + 5,76 + 6,26 +6,12 + 6,48

Um die einzelnen Bereiche der Motorik getrennt beurteilen zu kénnen, wurden
die drei Teilbereiche der M-ABC Handgeschicklichkeit (Feinmotorik), Ball-

fertigkeiten (Zusammenspiel von Fein-

(komplexere Bewegungsablaufe) getrennt voneinander betrachtet.

und Grobmotorik) und Balance

Die Ergebnisse sind in den Abbildungen 10 —12 und den Tabellen 20 — 22

dargestellt.
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M-ABC Handgeschicklichtkeit
(Rohwert) in den Gruppen
- NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und
’g der Gesamtstichprobe (Gesamt)
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Abbildung 10 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children
Handgeschicklichkeit (Rohwert)

Mittelwerte mit Standardabweichung

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Tabelle 20 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children

Handgeschicklichkeit (Rohwert)

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

SD Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
Hand-

R . NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
geschicklichkeit (N = 26) (N = 12) (N = 25) (N = 63)
(Rohwert) M-ABC
Spannweite 0,00-13,50 1,00-9,00 0,00-14,00 0,00-14,00
Mittelwert 6,48 6,08 4,78 573
SD + 3,42 + 2,47 + 3,64 + 3,40
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M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwert) in den
Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S,

= AD(H)S und der Gesamtstichprobe
2 (Gesamt)
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Abbildung 11 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children
Ballfertigkeiten (Rohwert)

Mittelwerte mit Standardabweichung

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Tabelle 21 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children

Ballfertigkeiten (Rohwert)

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

SD Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Ballfertigkeiten NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
(Rohwert) M-ABC (N = 26) (N =12) (N = 25) (N = 63)
Spannweite 0,00-9,00 0,00-9,00 0,00-8,00 0,00-9,00
Mittelwert 3,98 4,38 2,12 3,32
SD + 2,58 + 2,85 + 2,65 + 2,80
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M-ABC Balance (Rohwert) der Gruppen
NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und
der Gesamtstichprobe (Gesamt)
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NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S  AD(H)S Gesamt

Abbildung 12 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children
Balance (Rohwert)

Mittelwerte mit Standardabweichung

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Tabelle 22 Ergebnisse der Movement Assessment Battery for Children

Balance (Rohwert)

der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der Gesamtstichprobe (Gesamt)

M-ABC Movement Assessment Battery for Children

SD Standardabweichung

NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Balance NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S Gesamt
(Rohwert) M-ABC (N = 26) (N =12) (N = 25) (N = 63)
Spannweite 0,00-7,50 0,00-15,00 0,00-6,50 0,00-15,00
Mittelwert 2,79 3,08 1,02 2,14
SD + 2,12 + 4,44 + 1,62 + 2,68
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3.2 Ergebnisse der Analysen

3.2.1 Vergleichbarkeit der Gruppen in Bezug auf die Kovariaten

Die verschiedenen Gruppen wurden hinsichtlich der mdglichen Kovariaten Alter,
Geschlecht, Gesamt-IQ, Conners ADHS-Index (Eltern) und Attention Perfor-
mance Index verglichen. Ziel war es festzustellen, ob die Kovariaten einen
signifikanten Unterschied zwischen den verschiedenen Gruppen aufzeigen, der
maoglicherweise den Haupteffekt beeinflusst.

Das Signifikanzniveau betrug p < 0,05.

3.2.1.1 Alter

Im Hinblick auf das Alter der Gruppen beim Zeitpunkt T1 wurde mit dem t-Test
fur unabhangige Stichproben untersucht, ob ein Unterschied zwischen den drei
Gruppen vorlag. Die Voraussetzungen (Intervallskalierung, Normalverteilung
und Homogenitat der Varianzen) fur den t-Test wurden Uberprift.

Es lagen intervallskalierte Daten vor, da die Einheit in Jahren dargestellt war.
Die Normalverteilung wurde mit dem Shapiro-Wilk-Test Uberpruft und die
Hypothese Ho = ,Die Daten sind normalverteilt” in den Gruppen NF1+AD(H)S
(W(26) = 0,94, p=0,158) und AD(H)S (W(25) =0,92, p =0,054) bestatigt. In
der Gruppe NF1-AD(H)S (W(12) = 0,83, p =0,023) lag keine Normalverteilung
vor. Da der t-Test robust gegeniuber Verletzungen der Voraussetzungen ist,
wurde dennoch der t-Test durchgefiihrt. Die Varianzhomogenitat wurde mit dem
Levene-Test der Varianzgleichheit in SPSS automatisch beim t-Test bestimmt
und angenommen bzw. bei der Testung der Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S
(p =0,036) Kkorrigiert. Es wurde im t-Test kein signifikanter Unterschied
zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-AD(H)S (t(36) = 1,30; p = 0,201),
den Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S (t(43)= 1,03; p=0,310) und den
Gruppen NF1-AD(H)S und AD(H)S (t(35) = 0,75; p = 0,460) festgestellt.

3.2.1.2 Geschlecht
Die Gruppen wurden bezlglich des Geschlechts mit dem Chi-Quadrat-Test
verglichen. Es wurde kein signifikanter Unterschied (x3(2, N =63) =5,34,

p = 0,069) zwischen den verschiedenen Gruppen festgestellt.
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3.2.1.3 Gesamt-IQ

Die Kovariate Gesamt-IQ wurde mit dem t-Test fur unabhéngige Stichproben
betrachtet. Die Voraussetzungen fur den t-Test wurden Uberprift. Es lagen
intervallskalierte Daten vor. Die Normalverteilung wurde mit dem Shapiro-Wilk-
Test Uberprift und die Hypothese Hp = ,Die Daten sind normalverteilt in den
Gruppen NF1+AD(H)S (W(26) = 0,98, p =0,845) und AD(H)S (W(25) = 0,93,
p = 0,071) bestatigt. In der Gruppe NF1-AD(H)S (W(12) = 0,86, p = 0,045) lag
keine Normalverteilung vor. Da der t-Test robust gegeniber Verletzungen der
Voraussetzungen ist, wurde dennoch der t-Test durchgefiihrt. Die
Varianzhomogenitat wurde mit dem Levene-Test der Varianzgleichheit in SPSS
automatisch beim t-Test bestimmt und angenommen. Es wurde Kkein
signifikanter Unterschied zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S
(t(49) =-1,17; p =0,246) und den Gruppen NF1-AD(H)S und AD(H)S (t(35) =
-2,01; p =0,052) festgestellt. Zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-
AD(H)S (t(36) =-3,38; p =0,002) bestand ein signifikanter Unterschied. Dies

zeigte, dass dies ein mdglicher Einflussfaktor auf den Haupteffekt sein kénnte.

3.2.1.4 Conners ADHS-Index (Eltern)

Bei der Kovariate Conners ADHS-Index (Eltern) wurde der t-Test fur
unabhéngige Stichproben angewandt. Die Voraussetzungen fir den t-Test
wurden Uberprift. Es lagen intervallskalierte Daten vor. Die Normalverteilung
wurde mit dem Shapiro-Wilk-Test Uberpruft und die Hypothese Hp = ,Die Daten
sind normalverteilt* in den Gruppen NF1+AD(H)S (W(25) = 0,96, p = 0,498) und
AD(H)S (W(25)=0,93, p=0,104) bestatigt. In der Gruppe NF1-AD(H)S
(W(11) = 0,85, p = 0,044) lag keine Normalverteilung vor. Da der t-Test robust
gegenuber Verletzungen der Voraussetzungen ist, wurde dennoch der t-Test
durchgefiihrt. Die Varianzhomogenitat wurde mit dem Levene-Test der
Varianzgleichheit in SPSS automatisch beim t-Test bestimmt und
angenommen. Erwartungsgemal zeigte sich kein signifikanter Unterschied
zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S (t(48)=-0,73; p =0,471),
aber signifikante Unterschiede zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-
AD(H)S (t(34) = 4,24; p < 0,0001) und zwischen den Gruppen NF1-AD(H)S und
AD(H)S (t(34) = 5,06; p < 0,0001).
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3.2.1.5 Attention Performance Index

Bei der Kovariate Attention Performance Index wurde der t-Test fur
unabhangige Stichproben angewandt. Die Voraussetzungen fir den t-Test
wurden Uberprift. Es lagen intervallskalierte Daten vor. Die Normalverteilung
wurde mit dem Shapiro-Wilk-Test Uberpruft und die Hypothese Hp = ,Die Daten
sind normalverteilt* in den Gruppen NF1+AD(H)S (W(26)=0,96, p =0,517),
NF1-AD(H)S (W(12) = 0,95, p =0,668) und AD(H)S (W(25) = 0,93, p =0,074)
bestédtigt. Die Varianzhomogenitdt wurde mit dem Levene-Test der
Varianzgleichheit in SPSS automatisch beim t-Test bestimmt und
angenommen. Erwartungsgemal zeigte sich kein signifikanter Unterschied
zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und AD(H)S (t(49)=-0,01; p =0,996),
aber signifikante Unterschiede zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und
NF1-AD(H)S (t(36) = -2,21; p = 0,033) und zwischen den Gruppen NF1-AD(H)S
und AD(H)S (t(35) = -2,48; p = 0,018).

3.2.2 Einfaktorielle Kovarianzanalyse

Mit der einfaktoriellen ANCOVA ohne Messwiederholungen wurde tberprift, ob
die Gruppenzugehdrigkeit (NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S) einen
signifikanten Einfluss auf die Gesamtpunktzahl und die Teilbereiche

Handgeschicklichkeit, Ballfertigkeiten und Balance in der M-ABC hat.

Das Signifikanzniveau betrug p < 0,05.

Es wurde der Einfluss der Kovariaten Alter, Geschlecht, Gesamt-1Q, Conners
ADHS-Index (Eltern) und Attention Performance Index auf den Haupteffekt
mitgepruft.

Um eine einfaktorielle ANCOVA durchfihren zu konnen, musste eine
Normalverteilung, eine Homogenitat der Varianzen und eine Intervallskalierung
der Variablen vorliegen.

Da fur einen Studienteilnehmer der Gruppe NF1+AD(H)S sowie fiur einen
Studienteilnehmer der Gruppe NF1-AD(H)S kein Conners ADHS-Index (Eltern)
vorlag, betrug die StichprobengroRe fir die ANCOVA in der Gruppe
NF1+AD(H)S N = 25, NF1-AD(H)S N = 11 und fir die Gesamtgruppe N = 61.
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3.2.2.1 Normalverteilung

Mit dem Shapiro-Wilk-Test wurde die Hypothese Hy=,Die Daten sind
normalverteilt“ in den Gruppen (NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S) beziiglich
der vier abhangigen Variablen Gesamtpunktizahl, Handgeschicklichkeit,

Ballfertigkeiten und Balance untersucht.

In der Gruppe NF1+AD(H)S lag bei den abhangigen Variablen Gesamtpunkt-
zahl (W(25) = 0,98, p =0,861), Handgeschicklichkeit (W(25) = 0,98, p = 0,796),
Ballfertigkeiten (W(25) = 0,96, p = 0,355) und Balance (W(25) = 0,94, p = 0,141)

eine Normalverteilung der Daten vor (Abbildung 13 — 16).

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: NF1+AD(H)S

57 Mittelwert = 13,7
Standardabweichung = 5,387
N=25

\)
e

N

Ll I T T T
0 50 100 150 200 250 300

Gesamtpunktzahl in der Movement Assessment Battery
for Children (Rohwert)

Abbildung 13 Normalverteilung der M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert) der Gruppe

NF1+AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
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Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: NF1+AD(H)S

67 Mittelwert = 6,74
Standardabweichung = 3,218
N=25
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Handgeschicklichkeit (Feinmotorik) in der Movement
Assessment Battery for Children (Rohwert)

Abbildung 14 Normalverteilung der M-ABC Handgeschicklichkeit (Rohwert) der Gruppe

NF1+AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: NF1+AD(H)S

Mittelwert = 414
Standardabweichung = 2, 498
25

=

Hiufigkeit
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0 T T T T T T T
20 0 20 40 60 80 100

Ballfertigkeiten (Zusammenwirken von Fein- und
Grobmotorik) in der Movement Assessment Battery for
Children (Rohwert)

Abbildung 15 Normalverteilung der M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwert) der Gruppe

NF1+AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung
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Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: NF1+AD(H)S

67 Mittelwert = 2,82
Stanzdsardabweichung =216

3 — — —

Hiufigkeit
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Balance (komplexere Bewegungsabliufe) in der
Movement Assessment Battery for Children (Rohwert)

Abbildung 16 Normalverteilung der M-ABC Balance (Rohwert) der Gruppe NF1+AD(H)S

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

In der Gruppe NF1-AD(H)S lag bei den abhangigen Variablen Gesamtpunktzahl
(W(11) = 0,97, p =0,876), Handgeschicklichkeit (W(11) = 0,94, p = 0,466) und
Ballfertigkeiten (W(11) = 0,96, p = 0,808) eine Normalverteilung der Daten vor.
Bei der abhangigen Variable Balance (W(11)=0,74, p =0,002) lag keine
Normalverteilung der Daten vor, so dass bei Fehlen der Varianzhomogenitat fur
die abhangige Variable Balance nicht eine ANCOVA, sondern der Kruskal-
Wallis-Test angewendet werden sollte (Abbildung 17 — 20).
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Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD{H)S: NF1-AD(H)S
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Gesamtpunktzahl in der Movement Assessment Battery
for Children (Rohwert)

Abbildung 17 Normalverteilung der M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert) der Gruppe

NF1-AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD{H)S: NF1-AD(H)S
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Handgeschicklichkeit (Feinmotorik) in der Movement
Assessment Battery for Children (Rohwert)

Abbildung 18 Normalverteilung der M-ABC Handgeschicklichkeit (Rohwert) der Gruppe

NF1-AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung
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Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD{H)S: NF1-AD(H)S
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Ballfertigkeiten (Zusammenwirken von Fein- und
Grobmotorik) in der Movement Assessment Battery for
Children (Rohwert)

Abbildung 19 Normalverteilung der M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwert) der Gruppe

NF1-AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: NF1-AD(H)S

El Mittelwert = 3,27
Standardabweichung = 4,501

Hiufigkeit
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Balance (komplexere Bewegungsabldufe) in der
Movement Assessment Battery for Children (Rohwert)

Abbildung 20 Keine Normalverteilung der M-ABC Balance (Rohwert) der Gruppe

NF1-AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)storung
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In der Gruppe AD(H)S lag bei der abhéngigen Variablen Handgeschicklichkeit
(W(25) = 0,95, p=0,225) eine Normalverteilung der Daten vor. Bei den
abhangigen Variablen Gesamtpunktzahl (W(25) = 0,88, p =0,006), Ballfertig-
keiten (W(25) = 0,75, p <0,0001) und Balance (W(25) =0,70, p <0,0001) lag
keine Normalverteilung vor. Somit sollte fur die abhangigen Variablen
Gesamtpunktzahl,  Ballfertigkeiten und Balance bei Fehlen der
Varianzhomogenitat nicht eine ANCOVA, sondern der Kruskal-Wallis-Test

angewendet werden (Abbildung 21 — 24).

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: AD{H)S

Mittelwert = 7,92
Standardalbweichung = 6,123
M=25
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Gesamtpunktzahl in der Movement Assessment Battery
for Children (Rohwert)

Abbildung 21 Keine Normalverteilung der M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert) der
Gruppe AD(H)S

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
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Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: AD(H)S

Mittelwert = 4,78
Standardabweichung = 3,643
M=25
5

Hiufigkeit
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Handgeschicklichkeit (Feinmotorik) in der Movement
Assessment Battery for Children (Rohwert)

Abbildung 22 Normalverteilung der M-ABC Handgeschicklichkeit (Rohwert) der Gruppe

AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: AD{H)S

Mittelwert = 212
Standardabweichung = 2,655
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Ballfertigkeiten (Zusammenwirken von Fein- und
Grobmotorik) in der Movement Assessment Battery for
Children (Rohwert)

Abbildung 23 Keine Normalverteilung der M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwert) der Gruppe

AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
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Gruppenzugehorigkeit NF1+AD(H)S vs NF1-AD(H)S vs AD(H)S: AD(H)S

Mittelwert = 1,02
Standardabweichung = 1,623
M=25
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Balance (komplexere Bewegungsabliufe) in der
Movement Assessment Battery for Children (Rohwert)

Abbildung 24 Keine Normalverteilung der M-ABC Balance (Rohwert) der Gruppe

AD(H)S
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

3.2.2.2 Homogenitéat der Varianzen

Die Prifung der Homogenitat der Varianzen wurde in SPSS automatisch bei
der Varianzanalyse mit dem Levene-Test durchgefuhrt und wurde bei den
abhangigen  Variablen = Gesamtpunktzahl  (F(2,58) =0,36, p =0,698),
Handgeschicklichkeit  (F(2,58)=1,25, p=0,294) und Ballfertigkeiten
(F(2,58) = 0,770, p=0,460) angenommen. Bei der abhangigen Variablen
Balance (F(2,58)=7,901, p=0,001) wurde Kkeine Varianzhomogenitat
angenommen.

3.2.2.3 Intervallskalierung der Variablen

Die Intervallskalierung der Variablen lag vor, da mit den Rohwerten gearbeitet
wurde.
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3.2.2.4 Durchfiuhrung und Ergebnisse der einfaktoriellen Kovarianz-
analyse

Da die ANCOVA relativ robust gegeniber Verletzungen der Voraussetzungen
ist, wurde nun bei den abhangigen Variablen Gesamtpunktzahl und
Handgeschicklichkeit eine ANCOVA durchgefihrt, da min. zwei der
Voraussetzungen zutrafen und die Normalverteilung nicht mit p < 0,0001 beim
Shapiro-Wilk-Test ausgeschlossen wurde.

Die ANCOVA wurde mit den Kovariaten Alter, Geschlecht, Gesamt-IQ, Conners
ADHS-Index (Eltern) und Attention Performance Index durchgefihrt.

3.2.2.4.1 Gesamtpunktzahl

Die Kovariate Gesamt-IQ hatte einen signifikanten Einfluss auf die
Gesamtpunktzahl in der M-ABC (Rohwert; F(1,53) = 5,40, partielles n? = 0,093,
p = 0,024). Die ubrigen Kovariaten zeigten keine signifikanten Effekte. Nach
Korrektur fur die Kovariaten ergab sich ein signifikanter Haupteffekt der
Gruppenzugehdrigkeit auf die Gesamtpunktzahl in der M-ABC (Rohwert;
F(2,53) = 6,56, partielles n? = 0,199, p = 0,003).

Im paarweisen Vergleich mit dem Post-hoc-Test nach Scheffé stellte sich
heraus, dass der Unterschied vor allem zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S
(M =13,70) und AD(H)S (M =7,92, p = 0,004) vorliegt. Dies ist in Abbildung 25

dargestellt.
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M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert)
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Abbildung 25 M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert)

Paarweiser Vergleich mit dem Post-hoc-Test nach Scheffé der Gruppen NF1+AD(H)S,
NF1-AD(H)S und AD(H)S
Mittelwerte mit Standardfehler

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

3.2.2.4.2 Handgeschicklichkeit (Feinmotorik)

Die Kovariate Attention Performance Index hatte einen signifikanten Einfluss
auf die Handgeschicklichkeit in der M-ABC (Rohwert; F(1,53) = 6,26, partielles
n°=0,106, p=0,015). Die Ubrigen Kovariaten zeigten keine signifikanten
Effekte. Nach Korrektur fir die Kovariaten ergab sich kein signifikanter
Haupteffekt der Gruppenzugehorigkeit auf die Handgeschicklichkeit in der M-
ABC (Rohwert; F(2,53) = 2,17, partielles n?= 0,076, p = 0,124) (Abbildung 26).
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M-ABC Handgeschicklichkeit
(Rohwert)
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M-ABC Handgeschicklichkeit
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NF1+AD(H)S  NF1-AD(H)S AD(H)S

Abbildung 26 M-ABC Handgeschicklichkeit (Rohwert)

Mittelwerte mit Standardfehler der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und AD(H)S

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

3.2.2.4.3 Zusammengefasste Darstellung der Ergebnisse der einfaktoriellen
Kovarianzanalyse
Die Ergebnisse der ANCOVA wurden in Tabelle 23 zusammengefasst.
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Tabelle 23 Zusammengefasste Darstellung der Ergebnisse der einfaktoriellen
Kovarianzanalyse der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S und der
Gesamtstichprobe (Gesamt)

Alle Werte sind Mittelwerte (+ Standardabweichung)

df=2
part. partielles
* ANCOVA = einfaktorielle Kovarianzanalyse
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitéts-)storung
NF1+ NF1- . part. .
AD(H)S AD(H)S AD(H)S Gesamt F(df) n2* p
M-ABC
13,70 13,14 7,92 11,23
Gesamt- ' ’ ’ ’ 6,56 0,199 0,003
+ + + +
punktzahl (539 (x6,40) (x6,12) (x6,42)
M-ABC
Hand- 6,74 591 4,78 5,78
. ’ ’ ’ ' 2,17 7 124
geschick- (x3,22) (x2,51) (£3,64) (+3,36) ’ 0.76 0,
lichkeit

3.2.3 Kruskal-Wallis-Test

Die Unterschiede zwischen den drei Gruppen bezlglich der nicht
normalverteilten abhéngigen Variablen Ballfertigkeiten (p <0,0001 beim
Shapiro-Wilk-Test) und Balance (p < 0,0001 beim Shapiro-Wilk-Test) wurden
mit dem nonparametrischen Kruskal-Wallis-Test Gberprdft.

Das Signifikanzniveau betrug p < 0,05.

Zur besseren Vergleichbarkeit wurde mit N = 61 gerechnet.

Aus dem gleichen Grund wurden die abhangigen Variablen Gesamtpunktzahl

und Handgeschicklichkeit zusatzlich mit dem Kruskal-Wallis-Test Gberpruft.

3.2.3.1 Gesamtpunktzahl

Es zeigte sich ein signifikanter Haupteffekt der Gruppenzugehdérigkeit auf die
Gesamtpunktzahl in der M-ABC (Rohwert; H(2, N = 61) = 14,33, p = 0,001).

Im Vergleich der Mediane der einzelnen Gruppen zeigte sich, dass die
Ergebnisse der Gruppen NF1+AD(H)S (Median =12,50) und NF1-AD(H)S
(Median = 12,00) néher beieinander liegen als das Ergebnis der Gruppe
AD(H)S (Median = 7,50) (Abbildung 27).
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M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert) der
Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und
5 71 AD(H)S
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NF1+AD(H)S  NF1-AD(H)S AD(H)S

Abbildung 27 M-ABC Gesamtpunktzahl (Rohwert)

Median, unterstes und oberstes Quartil der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und AD(H)S

° Ausreil3er

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

3.2.3.2 Handgeschicklichkeit (Feinmotorik)

Es zeigte sich kein signifikanter Haupteffekt der Gruppenzugehdrigkeit auf die
Handgeschicklichkeit in der M-ABC (Rohwert; H(2, N = 61) = 4,05, p = 0,132).
Im Vergleich der Mediane der einzelnen Gruppen liegen die Ergebnisse der
Gruppen NF1+AD(H)S (Median = 6,00) und NF1-AD(H)S (Median = 5,5) naher
beieinander als das Ergebnis der Gruppe AD(H)S (Median =4,5)
(Abbildung 28).
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M-ABC Handgeschicklichkeit (Rohwert) der
Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und

16 1 AD(H)S
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Abbildung 28 M-ABC Handgeschicklichkeit (Rohwert)

Median, unterstes und oberstes Quartil der Gruppen NF1+AD(H)S,NF1-AD(H)S und AD(H)S

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

3.2.3.3 Ballfertigkeiten (Zusammenspiel von Fein- und Grobmotorik)

Es zeigte sich ein signifikanter Haupteffekt der Gruppenzugehérigkeit auf die
Ballfertigkeiten in der M-ABC (Rohwert; H(2, N = 61) = 9,52, p = 0,009).

Im Vergleich der Mediane der einzelnen Gruppen zeigte sich, dass die
Ergebnisse der Gruppen NF1+AD(H)S (Median =4,00) und NF1-AD(H)S
(Median = 4,00) naher beieinander liegen als das Ergebnis der Gruppe AD(H)S
(Median = 1,00) (Abbildung 29).
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M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwerte) der Gruppen
NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und AD(H)S
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M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwert)

NF1+AD(H)S NF1-AD(H)S AD(H)S

Abbildung 29 M-ABC Ballfertigkeiten (Rohwert)

Median, unterstes und oberstes Quartil der Gruppen NF1+AD(H)S,NF1-AD(H)S und AD(H)S

° Ausreil3er

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung

3.2.3.4 Balance (komplexere Bewegungsablaufe)

Es zeigte sich ein signifikanter Haupteffekt der Gruppenzugehoérigkeit auf die
Balance in der M-ABC (Rohwert; H(2, N = 61) = 9,91, p = 0,007).

Im Vergleich der Mediane der einzelnen Variablen zeigte sich, dass die
Ergebnisse der Gruppen NF1+AD(H)S (Median =3,00) und NF1-AD(H)S
(Median = 2,00) naher beieinander liegen als das Ergebnis der Gruppe AD(H)S
(Median = 0,00) (Abbildung 30).
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M-ABC Balance (Rohwert) der Gruppen
NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S, AD(H)S
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Abbildung 30 M-ABC Balance (Rohwert)

Median, unterstes und oberstes Quartil der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und AD(H)S
° Ausreil3er

* extremer AusreilRer

M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1

AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
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3.2.3.5 Zusammengefasste Darstellung der Ergebnisse des Kruskal-
Wallis-Tests
Die Ergebnisse des Kruskal-Wallis-Tests sind in Tabelle 24 dargestellit.

Tabelle 24 Zusammengefasste Darstellung der Ergebnisse des Kruskal-Wallis-Tests
der Gruppen NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und AD(H)S

Alle Werte sind Mediane (mittlere Rangplatze)

df=2
* Kruskal-Wallis-Test
M-ABC Movement Assessment Battery for Children
NF1 Neurofibromatose Typ 1
AD(H)S Aufmerksamkeitsdefizit(hyperaktivitats-)stérung
NF1+ NF1-
AD(H)S AD(H)S AD(H)S H(df)* p*

M-ABC 12,50 12,00 7,50
Gesamtpunktzahl (38,74) (36,77) (20,72) 14,33 0,001
M-ABC Hand- 6,00 5,50 4,50

C . ’ ’ ’ 4 132
geschicklichkeit (35,70) (32,32) (25,72) 05 0.13
M-ABC 4,00 4,00 1,00

. . ’ ’ ’ 2

Ballfertigkeiten (37,16) (36,00) (22,64) 9.5 0,009
M-ABC Balance 3,00 2,00 0,00 9.01 0.007

(38,04)  (33,59) (22,82)
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4 Diskussion

Kinder mit NF1 kénnen mit mehr oder weniger gravierenden motorischen
Beeintrachtigungen auffallen. Diese kénnen sehr variabel sein und sich z. B.
durch eine schlechtere Haltungskontrolle (Johnson et al., 2014), eine
generalisierte Muskelhypotonie (Soucy et al., 2015, Cornett et al., 2015) oder
Uber eine beeintrachtigte Fein- und/oder Grobmotorik (Gilboa et al., 2014,
Lorenzo et al., 2011) zeigen. Wird bei betroffenen Kindern die M-ABC oder die
Neuauflage M-ABC 2 durchgefihrt, weisen einige Kinder mit NF1 Ergebnisse
unterhalb des Normbereichs auf (Debrabant et al., 2014, Payne et al., 2012,
Casnar et al., 2014).

Ebenso konnen bei Kindern mit AD(H)S motorische Auffalligkeiten, z. B.
Probleme in der Feinmotorik und Koordination, beobachtet werden. Allerdings
finden sich die Leistungen dieser Kinder bei der M-ABC oder M-ABC 2 eher im
unteren Normbereich (Fliers et al., 2008, Goulardins et al., 2013, Mao et al.,
2014, Kaiser et al., 2014).

Aufgrund der Studienlage in der Literatur kann erwartet werden, dass bei
Kindern mit NF1 und der Komorbiditdt AD(H)S ein zuséatzlicher negativer
Einfluss auf die motorische Leistung vorliegt.

Das Ziel dieser Studie war daher die Untersuchung eines mdglichen
Zusammenhangs zwischen der Komorbiditdt AD(H)S und der motorischen
Beeintrachtigung bei Kindern mit NF1.

Dazu wurden drei verschiedene Gruppen (NF1+AD(H)S, NF1-AD(H)S und
AD(H)S) mit der M-ABC untersucht und die Ergebnisse auf statistisch

signifikante Unterschiede tberprift.

Entgegen der urspringlichen Erwartung zeigte eine AD(H)S Kkeinen

zusatzlichen negativen Einfluss auf die motorische Leistung der Kinder mit NF1.
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4.1 Motorische Fahigkeiten bei Patienten mit NF1 und AD(H)S
Werden die Prozentrdnge der fiur diese Teilstudie untersuchten
Studienteilnehmer mit den Normen verglichen, ist zu erkennen, dass beide
Gruppen mit NF1 im Mittel im auffalligen Bereich lagen. Die Gruppe AD(H)S lag
im Mittel im Normbereich, allerdings deutlich unter dem Durchschnitt. Dies fugt
sich in die vorliegende Literatur ein, die zeigt, dass Kinder mit NF1 bei
motorischen Testverfahren im auffalligen Bereich (Payne et al., 2012,
Debrabant et al., 2014, Casnar et al., 2014) und Kinder mit AD(H)S zwar nicht
im auffalligen, aber im unteren Normbereich liegen (Fliers et al., 2008,
Goulardins et al., 2013, Mao et al., 2014, Kaiser et al., 2014).

Fir die Gesamtpunktzahl in der M-ABC (Rohwert) wurde ein signifikanter
Unterschied zwischen den drei Gruppen aufgezeigt. Im Gegensatz zur
Hypothese H; bestand dabei der Unterschied vor allem zwischen den Gruppen
NF1+AD(H)S und NF1-AD(H)S und der Gruppe AD(H)S (Abbildungen 25 und
27).

Diese Ergebnisse bestatigen den Eindruck in der Literatur, dass Kinder mit NF1
motorische Beeintrachtigungen aufweisen und eher Ergebnisse unterhalb des
Normbereichs erreichen (Debrabant et al., 2014). Der Einfluss der AD(H)S auf
die Motorik scheint entgegen der Erwartung nur eine untergeordnete Rolle zu
spielen. Dies ist inshesondere interessant, da Kinder mit NF1 haufiger eine
AD(H)S vom vorwiegend unaufmerksamen oder kombinierten Subtyp haben
(Payne et al., 2011, Sangster et al., 2011), welche eher mit motorischen
Beeintrachtigungen assoziiert sind als der vorwiegend hyperaktiv-impulsive
Subtyp (Fliers et al., 2008).

Die Ergebnisse zur Feinmotorik (Handgeschicklichkeit) zeigten dagegen
Uberraschenderweise keine signifikanten Gruppenunterschiede auf. In den
Abbildungen 26 und 28 kann allerdings ein Trend erkannt werden, der wie bei
der Gesamtpunktzahl auf einen Unterschied insbesondere zwischen den
Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-AD(H)S und der Gruppe AD(H)S hinweist.

Krab und Kollegen formulierten den Verdacht, dass bei Kindern mit NF1

generell eine Entwicklungsverzégerung in der Feinmotorik vorliegt (Krab et al.,
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2011).

Auch Gilboa und Kollegen fanden bei Kindern mit NF1 Beeintrachtigungen in
der Feinmotorik, die vor allem in einem undeutlichen und unleserlichen
Schriftbild widergespiegelt wurden (Gilboa et al., 2014).

Dass in der Feinmotorik kein signifikanter Unterschied zwischen NF1-Patienten
mit und ohne AD(H)S auftrat, bestatigt die Studie von Casnar und Kollegen, die
untersuchten, ob es bei Kindern mit NF1 zwischen vier und sechs Jahren einen
Zusammenhang zwischen beeintrachtigter Feinmotorik und von Eltern
berichteten Aufmerksamkeitsproblemen bzw. Impulsivitdt gab. Es konnte kein
signifikanter Zusammenhang festgestellt werden. Unabhangig von ihren
Aufmerksamkeitsleistungen waren Kinder mit NF1 im Vergleich zu nicht
betroffenen Kindern in komplexeren feinmotorischen Fahigkeiten signifikant
beeintrachtigt. (Casnar et al., 2014)

Auch beim Zusammenwirken von Fein- und Grobmotorik (Ballfertigkeiten) trat
entgegen der Erwartungen ein signifikanter Unterschied zwischen den beiden
Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-AD(H)S und der Gruppe AD(H)S auf. Die
Kinder mit NF1+/-AD(H)S schnitten signifikant schlechter ab als die Kinder, die
nur von einer AD(H)S betroffen waren. In diesem Bereich wurde der Fokus auf
eine besonders komplexe Fahigkeit gelegt, in der zu erwarten ware, dass sich
hier die Unterschiede zwischen den Gruppen am ehesten zeigen.

Die komplexeren Bewegungsablaufe (Balance) zeigten das gleiche Bild wie die
Gesamtpunktzahl und die Ballfertigkeiten. Die Kinder mit NF1+/-AD(H)S wiesen
eine signifikant groRere Beeintrachtigung als die Kinder nur mit AD(H)S auf;
dies spiegelte sich in schlechteren Rohwerten wider.

Die Leistungen der Kinder mit AD(H)S lagen im Normbereich. Diese Ergebnisse
sind vereinbar mit den Studien der Literatur. Johnson und Kollegen und
Champion und Kollegen beschrieben bei Kindern mit NF1 bei komplexeren
Bewegungsablaufen, Laufgeschwindigkeit und Wendigkeit oder auch der
Haltungskontrolle einen signifikanten Unterschied zwischen den Gruppen mit
und ohne NF1 (Champion et al., 2014, Johnson et al., 2014).

In Bezug auf die AD(H)S flgen sich die Ergebnisse der komplexeren
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Bewegungsablaufe in die Studie von Pitcher und Kollegen ein, die zeigte, dass
Kinder mit AD(H)S in der M-ABC in der Balance keine signifikanten
Unterschiede zur Kontrollgruppe aufweisen (Pitcher et al., 2003).

Zusammenfassend kann gezeigt werden, dass die Ergebnisse signifikante
Unterschiede zwischen Kindern mit NF1 (NF1+/-AD(H)S) und Kindern mit
AD(H)S bei den Gesamtergebnissen der M-ABC und in den Teilbereichen
Zusammenwirken  von Fein- und Grobmotorik und komplexeren
Bewegungsablaufen zeigten. Im Teilbereich Feinmotorik zeigte sich kein
signifikanter Unterschied. Entgegen der Erwartung bestanden die signifikanten
Unterschiede nicht zwischen den Gruppen NF1-AD(H)S und AD(H)S und der
Gruppe NF1+AD(H)S, sondern zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-
AD(H)S und der Gruppe AD(H)S. Im Vergleich zur Normalbevdlkerung lagen

die Ergebnisse in allen drei Gruppen im Mittel unter dem Durchschnitt.

Im Allgemeinen passen die Ergebnisse zu einigen Studien, die als Ursache fir
motorische Beeintrachtigungen bei Menschen mit NF1 nicht primar auf3ere
Einflisse oder Komorbiditdten, sondern eine beeintrachtigte Modulation der
kortikalen Inhibition der Neurotransmitter bzw. eine kortikale GABA-Dysfunktion
sehen (Zimerman et al., 2015, Moutal et al., 2016). Summers und Kollegen
fassten in ihrem Review weitere Studien zusammen, die untersuchten, ob ein
Zusammenhang zwischen dem NF1-Gen Neurofibromin und den motorischen
Beeintrachtigungen bei NF1 besteht. Sie fanden heraus, dass eine starke
Beweislage fur einen moglichen metabolischen Einfluss des Neurofibromins auf
die Muskeln vorliegt, der allerdings noch naher untersucht werden sollte
(Summers et al., 2015). Feldmann und Kollegen hingegen fanden heraus, dass
ein Zusammenhang zwischen T2 gewichteten Hyperintensitaten in der MRT
und feinmotorischen Aufféalligkeiten besteht (Feldmann et al., 2003).

Diese Studien verstarken den auch in dieser Teilstudie herausgefunden
Eindruck, dass die motorischen Beeintrachtigungen bei NF1 eher mit
neurobiologischen Ursachen als mit vorhandenen Komorbiditaten zu begriinden

ist.
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4.2 Mogliche Einflussfaktoren

Motorische Fahigkeiten entwickeln sich im Laufe des Lebens und scheinen
verschiedenen Einfliissen zu unterliegen.

Vor allem im Sauglings- und Kleinkindalter, aber auch wéahrend des
Grundschulalters und der Adoleszenz, findet eine altersabh&ngige motorische
Entwicklung statt. Je alter die Betroffenen sind, desto mehr scheinen auch das
Geschlecht, die Intelligenz und Aufmerksamkeitsleistungen (siehe Effekte von
AD(H)S auf die Motorik) Einfluss auf die motorische Entwicklung zu haben.
(Ahnert and Schneider, 2007, Willimczik et al., 2015, Ghassabian et al., 2016)

In Bezug auf das Alter der Studienteilnehmer unterschieden sich die drei
Gruppen nicht signifikant. Da in der Altersspanne von sechs bis zwolf Jahren
eine grolRe kognitive und motorische Entwicklung stattfindet und die Testung in
der M-ABC altersabhéngig ist, wurde das Alter dennoch als Kovariate mit

aufgenommen.

Die Gruppen NF1+AD(H)S und NF1-AD(H)S waren bezuglich der
Geschlechteraufteilung ahnlich und ausgeglichen. Es war auffallig, dass die
AD(H)S-Gruppe im Gegensatz dazu einen deutlich héheren mannlichen Anteil
(mannlich : weiblich = 3:1) hatte als die Gruppen NF1+/-AD(H)S. Der
Unterschied in der Gruppe AD(H)S war angesichts der aktuellen Studienlage zu
erwarten (American-Psychiatric-Association, 2015, Do6pfner, 2010, Gillberg,
2003). Eine mogliche Ursache konnte sein, dass Madchen mit AD(H)S haufiger
nicht oder falsch diagnostiziert werden, da sie eher vom vorwiegend
unaufmerksamen Subtyp betroffen sind (Biederman et al., 2002, Gillberg, 2003)
und dies nicht erkannt oder als Depression oder Angststérung diagnostiziert

wird.

Der Gesamt-IQ unterschied sich signifikant zwischen den verschiedenen
Gruppen. Wahrend der mittlere Gesamt-IQ der Gruppe NF1-AD(H)S im
Durchschnittsbereich lag, lagen die mittleren Gesamt-IQ der beiden anderen
Gruppen im unteren Drittel des Normbereichs. Dass Kinder mit NF1+AD(H)S
und Kinder mit AD(H)S im HAWIK mit einem schlechteren 1Q als der

Durchschnitt abschnitten, bestatigte die aktuelle Studienlage. Lidzba und
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Kollegen haben gezeigt, dass die AD(H)S einen unspezifischen negativen
Einfluss auf die kognitiven Fahigkeiten bei Kindern mit NF1 haben kann (Lidzba
et al., 2012). Cutting und Kollegen haben herausgefunden, dass die Gruppen
mit NF1+/-AD(H)S signifikant schlechtere Gesamt-IQ Ergebnisse hatten als die
gesunde Kontrollgruppe und dass die Gruppe NF1+AD(H)S schlechter
abgeschnitten hat als die Gruppe NF1-AD(H)S (Cutting et al.,, 2002). Auch
Kinder mit AD(H)S ohne NF1 schneiden in der Regel etwas schlechter in
kognitiven Tests ab als gesunde Kontrollgruppen (Jascenoka et al., 2015).
Auffallend war das gute Abschneiden der Gruppe NF1-AD(H)S. Dies bestatigte
die Ergebnisse der Studie von Koth und Kollegen. Dass die Gruppe
NF1+AD(H)S signifikant schlechter abschneidet als die Gruppe NF1-AD(H)S
(Koth et al., 2000) kénnte allerdings auch der kleinen Gruppengréf3e geschuldet
sein. Generell zeigt die aktuelle Studienlage, dass Kinder und Erwachsene mit
NF1 im Vergleich zur Normalbevélkerung eher in der unteren Norm bezuglich
des Gesamt-1Q liegen. (Uttner et al., 2003, Hyman et al., 2006, Lehtonen et al.,
2013, Coutinho et al., 2016)

Der Conners ADHS-Index (Eltern) und der Attention Performance Index zeigten
einen signifikanten Unterschied zwischen den Gruppen NF1+AD(H)S und
AD(H)S gegeniiber der Gruppe NF1-AD(H)S. Dieser Unterschied war bedingt
durch die Gruppeneinteilung und Fragestellung. Aus diesem Grund wurden
sowohl der Conners ADHS-Index (Eltern) als auch der Attention Performance

Index als Kovariaten aufgenommen.
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4.3 Limitationen und methodische Einschrankungen

Obwohl die StichprobengréfRe mit insgesamt N = 63 relativ gro3 war, wurden
die statistischen Analysen durch die unterschiedlichen Gruppengré3en
erschwert. Flur eine aussagekréftigere Studie sollte ein grol3eres Kollektiv der
Studienteilnehmer mit gleich oder &hnlich grol3en Untergruppen verwendet

werden.

Fur die M-ABC (Henderson and Sudgen, 1992) gibt es keine deutschen
Normwerte, weshalb fir die vorliegende Studie die US-amerikanischen
Originalnormen verwendet wurden. Des Weiteren gibt es inzwischen eine
neuere Version der M-ABC, die M-ABC 2. Da bei den Testverfahren mit den
vorhandenen Materialien der Universitatsklinik fur Kinder- und Jugendmedizin
TlUbingen gearbeitet wurde, wurde die Verwendung der alteren Version der

M-ABC aus finanziellen und logistischen Griinden akzeptiert.

Da nur bei zwei der abhangigen Variablen die Voraussetzungen fiur die
Anwendung parametrischer statistischer Verfahren gegeben waren, musste die
statistische Analyse weitgehend Uber den nonparametrischen Kruskal-Wallis-
Test erfolgen. Ein Nachteil des Kruskal-Wallis-Tests ist die fehlende
Mdglichkeit, Kovariaten wie Alter und 1Q zu beriicksichtigen. Daher wurden bei
den normalverteilten abh&ngigen Variablen Ballfertigkeiten und Gesamtpunki-
zahl zusatzlich ANCOVAs gerechnet, deren Ergebnisse mit jenen der Kruskal-
Wallis-Tests ubereinstimmten. Infolgedessen ist davon auszugehen, dass die

erhaltenen Ergebnisse richtungsweisend sind.

Eine weitere Moglichkeit den potentiellen Einfluss der AD(H)S auf die
motorischen Beeintrachtigungen bei Kindern mit NF1 zu untersuchen, wére die
Aufteilung der Gruppe AD(H)S in die verschiedenen Subtypen, um zu sehen, ob
es einen signifikanten Unterschied zwischen diesen gibt (Fliers et al., 2008,
Goulardins et al., 2013, Kaiser et al., 2014).
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4.4 Schlussfolgerung und Ausblick

Abschlie3end ist zu sagen, dass die Alternativhypothese abgelehnt wird, da
eine komorbid vorliegende AD(H)S keinen Einfluss auf die motorischen
Fahigkeiten von Patienten mit NF1 zu haben scheint. Ebenso bestéatigen die
Ergebnisse den bekannten Befund, dass bei Kindern mit NF1 und bei Kindern
mit AD(H)S motorische Beeintrachtigungen vorliegen, deren Behandlung in den
Therapieoptionen einen Platz finden sollte, um den Kindern eine bestmdgliche
therapeutische Versorgung und somit die bestméglichen Voraussetzungen fur
ein erfolgreiches und weitestgehend unbeeintrachtigtes Leben zu ermoglichen.

In weiteren Studien kénnte geprift werden, ob sich die Behandlung der
motorischen Beeintrachtigungen auf die schulische und berufliche Laufbahn

sowie auf die Lebensqualitat positiv auswirkt.

Zusatzlich konnten die neurobiologischen Ansatze, die als Ursache fir die
motorischen Beeintrachtigungen bei NF1 eher eine beeintrachtigte Modulation
der kortikalen Inhibition der Neurotransmitter oder einen Zusammenhang
zwischen dem  NF1-Gen  Neurofibromin  und den  motorischen

Beeintrachtigungen sehen, weiter verfolgt werden.
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5 Zusammenfassung

Die Neurofibromatose Typ 1 (NF1) gehoért zu den neurokutanen Syndromen
und ist durch eine Reihe von kérperlichen und neuropsychologischen
Auffalligkeiten und mehreren Komorbiditaten wie z. B. der Aufmerksamkeits-
defizit(hyperaktivitats-)storung (AD(H)S) gekennzeichnet. In der Literatur zeigt
sich, dass unter anderem motorische Beeintrdchtigungen zu Problemen und

Einschrankungen im alltdglichen Leben fihren kdnnen.

Die AD(H)S gehdrt zu einer heterogenen Gruppe von Stérungsbildern, die vor
allem durch die drei Kernsymptome Unaufmerksamkeit, motorische Unruhe und
Impulsivitat gekennzeichnet sind. Auch bei der AD(H)S wird in der Literatur tber

Beeintrachtigungen der motorischen Fahigkeiten berichtet.

Da AD(H)S eine haufige Komorbiditat der NF1 ist, ergibt sich die Hypothese,
dass es einen Zusammenhang zwischen der motorischen Beeintrachtigung bei
NF1 und der Komorbiditat AD(H)S gibt.

Getestet wurde eine Stichprobe von 63 Kindern, die in folgende drei Gruppen
eingeteilt wurde: NF1 ohne AD(H)S (NF1-AD(H)S), NF1 und AD(H)S
(NF1+AD(H)S) oder AD(H)S ohne NF1 (AD(H)S). Sie wurden bezuglich der
Motorik mit der Movement Assessment Battery for Children (M-ABC) getestet.
Es wurden weitere psychologische Verfahren durchgefihrt um den Einfluss

kognitiver Variablen auf die Motorik zu untersuchen.

Die Ergebnisse zeigten entgegen den Erwartungen, dass signifikante
Unterschiede zwischen den verschiedenen Gruppen bestehen; diese sind
allerdings nicht vom Vorhandensein einer AD(H)S sondern vom Vorhandensein
der NF1 abhangig. Alle drei Gruppen zeigten unterdurchschnittliche motorische
Leistungen. Die Gruppen mit NF1 (NF1+/-AD(H)S) schnitten signifikant
schlechter ab, als die Gruppe AD(H)S. Dies unterstitzt neue Studien, die davon
ausgehen, dass die motorischen Beeintrdchtigungen bei NF1 durch die

neurobiologischen Verdanderungen der NF1 zu begriinden sind.

Betrachtet man die Teilbereiche der M-ABC einzeln, zeigten sich signifikante

Unterschiede in der Gesamtpunktzahl, der Handgeschicklichkeit und der
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Balance zwischen den Gruppen NF1+/-AD(H)S und der Gruppe AD(H)S. Im
Teilbereich Ballfertigkeiten zeigten sich keine signifikanten Unterschiede.

Zusammenfassend kann man sagen, dass sowohl bei Kindern mit NF1 als auch
bei Kindern mit AD(H)S motorische Auffalligkeiten vorliegen. Die Hypothese
eines Einflusses von komorbider AD(H)S auf die motorischen Probleme bei

NF1 bestatigte sich jedoch nicht.
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9 Anhang

9.1 A1 Abklarung Komorbiditaten (Fragebogen)

Abklarung Komorbiditaten Pat.-Code:

Datum:

NF1: familiar

Gentest

Bewertunqg:
1= nicht vorhanden 2= unterschwellig, gelegentlich

3= uberschwellig, deutlich haufiger/schwerer als zu erwarten/alterstypisch

e Legasthenie

Hat Ihr Kind Probleme beim Lesen oder Schreiben (z. B. ersichtlich bei

Diktaten) oder hatte es Nachhilfe im Lesen oder Schreiben? Wurde bereits

einmal die Diagnose Legasthenie gestellt?

e Dyskalkulie

Hat Ihr Kind Probleme mit Zahlen oder hatte es Nachhilfe in Mathematik?

Wurde bereits einmal die Diagnose Dyskalkulie gestellt?

e Sprachentwicklungsstérungen

Hat oder hatte Ihr Kind Sprech- oder Sprachprobleme?

War der Spracherwerb verzdgert?

Hat lhr Kind ein eingeschranktes Vokabular, gebraucht es weniger
Worte als andere Kinder oder hat es Probleme grammatikalische
Strukturen zu verstehen?

Hatte Ihr Kind jemals ein sprachliches Férdertraining (Logopadie)?
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e Schadel-Hirn-Traumata

Hatte Ihr Kind schon einmal eine Gehirnerschitterung mit Bewusstlosigkeit

(bis zu 10 min) oder Ubelkeit und Erbrechen? Hatte lhr Kind jemals eine

Kopfverletzung mit Schédel-Hirn-Trauma (Mit Hirnblutung, langerer

Bewusstlosigkeit, Koma oder anderen Komplikationen)?

e Depression

War |hr Kind in letzter Zeit besonders traurig, unglicklich oder haben
ihm Sachen, die es gerne macht, pl6tzlich keinen Spald mehr gemacht?
(Wann war das so (Situationen)? Wie oft und wie lange hielt das an?)
War lhr Kind in letzter Zeit haufig gereizt (genervt) und ist wegen
Kleinigkeiten schnell witend geworden? (Wann war das so
(Situationen)? Wie oft und wie lange hielt das an?)

Manche Kinder, die sich besonders schlecht fihlen, denken daran, dass
es vielleicht besser ware zu sterben, hatte lhr Kind jemals Gedanken an

den Tod? (wenn ja, Handlungen?)

e Angste

Panikstérung: Hatte Ihr Kind schon einmal Angstgefuhle, die ganz

plétzlich und ohne ersichtlichen Grund kamen? Hatte lhr Kind schon
einmal einen Angstanfall (mit Herzrasen, Zittern, Schwitzen, Schwindel,
Taubheit, Erstickungsgefiihl, Angst zu sterben)?

Trennungsangst: Hat Ihr Kind sich schon mal Sorgen gemacht, dass

ihm selbst oder Ihnen etwas zustol3en kdnnte?

Hatte Ihr Kind schon einmal Angst alleine zuhause zu bleiben oder
Angst in die Schule zu gehen (weg von den Eltern), oder woanders zu
schlafen?

Soziale Phobie: Ist Ihr Kind besonders schiichtern und fihlt sich unwohl

mit Menschen, die nicht zur Familie gehdren (z. B. Lehrer)?
Findet Ihr Kind es schrecklich in der Schule Fragen zu beantworten, an
der Tafel zu schreiben oder vor anderen Kindern zu essen?
Agoraphobie: Gab es schon einmal eine Zeit, in der lhr Kind panische

Angst vor Menschenmengen hatte oder davor alleine rauszugehen,
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oder vor Bricken, Busfahren, Zugfahren oder Autofahren?
(Vermeidung?)

Spezifische Phobien: Gab es einmal eine Zeit, in der lhr Kind extreme

Angst vor Hunden, Pferden, Insekten, groRen Ho6hen, Aufzugen,

Unterfihrungen oder Dunkelheit hatte? (Vermeidung?)
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9.2 A2 Schichtindex nach Winkler

a) Operationalisierung von Bildung/Ausbildung fur Mutter/Vater:

Variablen: EO89M/V, EQ90M/V, (E091M/V = 6)

Bildung Ausbildung
educzm | Noch kein Schulabschluss oder
=1 Haupt-/Volksschule und | Anderer Berufsabschluss
Realschule/mittlere Reife Keinen Berufsabschluss
Polytechnische Oberschule/10.Klasse (Auszubildender)
Fachhochschulreife/Fachoberschule
Anderer Schulabschluss
Schule beendet ohne Abschluss
educzm | Haupt-/Volksschule und | Lehre, berufl.-betriebl. Ausbildung
=2 Anderer Schulabschluss Berufsfachschule, Handelsschule,
Schule beendet ohne Abschluss berufl.-schul. Ausbildung
Fachschule
Noch in berufl. Ausbildung
educzm | Realschule/mittl. Reife und | Lehre, berufl.-betriebl. Ausbildung
=3 Berufsfachschule, Handelsschule,
berufl.-schul. Ausbildung
Fachschule
Noch in berufl. Ausbildung
educzm | Polytechnische Oberschule/10.Klasse | und | Lehre, berufl.-betriebl. Ausbildung
=4 Fachhochschulreife/Fachoberschule Berufsfachschule, Handelsschule,
berufl.-schul. Ausbildung
Fachschule
Noch in berufl. Ausbildung
educzm | Abitur, erweiterte Oberschule, allgem. | und | Lehre, berufl.-betriebl. Ausbildung
=5 fachgeb. Hochschulreife Berufsfachschule, Handelsschule,
berufl.-schul. Ausbildung
Fachschule
Anderer Berufsabschluss
Keinen Berufsabschluss
Noch in berufl. Ausbildung
educzm Fachhochschule, Ingenieursschule
=6
educzm Universitat, Hochschule
=7
Quelle: (Winkler and Stolzenberg, 2009) S. 20
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b) Operationalisierung von Haushaltsnetto-Einkommen:

Variable: E093

moneyz = 1 <1250 €
moneyz = 2 1250 - <1750 €
moneyz = 3 1750 - <2250 €
moneyz = 4 2250 - <3000 €
moneyz = 5 3000 - <4000 €
moneyz = 6 4000 - < 5000 €
moneyz = 7 >= 5000 €

Quelle: (Winkler and Stolzenberg, 2009) S. 21

c) Operationalisierung von beruflicher Stellung von Mutter/Vater:

Variablen: E092M/V

profm/v =1

Schiler, Student oder Auszubildender (z. B. In Lehre)
Ungelernter Arbeiter
Hausfrau/-mann

profm/v =2

Angelernter oder gelernter Arbeiter oder Facharbeiter
Selbst. Landwirt/Genossenschaftsbauer

profm/v=3

Vorarbeiter, Meister, Polier usw.
Angestellter mit einf. Tatigkeit
Beamter einfacher Dienst
Mithelfender Familienangehdriger

profm/v =4

Angestellter Industrie-/Werkmeister oder Angestellter mit qualifizierter Tatigkeit
Beamter mittlerer Dienst

profm/v =5

Sonstiger Selbstandiger mit bis zu 9 Mitarbeitern/Partnern

profm/v =6

Angestellter mit hochqualifizierter Tatigkeit oder Leitungsfunktion
Beamter gehobener Dienst
Freiberuflich, selbstandiger Akademiker

profm/v =7

Angestellter mit umfassender Fuhrungstatigkeit u. Entscheidungsbefugnissen
Beamter héherer Dienst
Sonstiger Selbstandiger mit 10 und mehr Mitarbeitern/Partnern

Quelle: (Winkler and Stolzenberg, 2009) S. 21
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d) Ermittlung des Indexscores und der Schichtkategorien:
(Winkler and Stolzenberg, 2009) S. 22

Die 1-7 Punkte umfassenden Teilscores werden jeweils addiert gemaf
windexzm = educzm + moneyz + profm

bzw. windexzv = educzv + moneyz + profv

Zur Reduktion mdglicher fehlender Werte wird aus zwei vorhandenen
Teilscores der dritte geschatzt, z. B.
IF (MISSING(moneyz)) windexzm = RND((educzm + profm)/2 * 3)

Der Winkler-Index kann die Werte 3..21 annehmen. Der Wertebereich 3..8 wird
als Unterschicht bezeichnet; die Mittelschicht ist Uber den Wertebereich 9..14
definiert. Davon grenzt sich die Oberschicht ab, die Werte von 15..21 Punkte
annimmt. Somit sind Indexwert und Schichtzugehorigkeit fur Mutter/Vater

bestimmt.

Erreicht die Mutter einen Indexwert der gré3er bzw. gleich dem des Vaters ist
oder der Indexwert fur den Vater kann nicht geschatzt werden, so ist der

Indexwert = windexzm.

Ist der Indexwert fur die Mutter kleiner als der des Vaters oder der Indexwert fr

die Mutter ist nicht zu schatzen, so ist der Indexwert= windexzyv.

Der Index bzw. die Schichtzugehdrigkeit des untersuchten Kindes wird indirekt

Uber die jeweiligen Schatzwerte fur die Eltern approximiert.

Lebt jedoch das Kind Uberwiegend nur bei der Mutter bzw. Gberwiegend nur
beim Vater, dann wird unabhangig von der vorhergehenden Regel der

Indexwert auf windexzm bzw. windexzv gesetzt.
Anmerkungen:

Ist bekannt bzw. wurde ermittelt, dass nur einer der drei Faktoren fir den
betrachteten Zusammenhang von Bedeutung ist, so sollte besser der jeweilige

Teilscore (educz oder prof oder moneyz) zur Modellierung benutzt werden.
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