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Zusammenfassung

Zusammenfassung

Als kindliche zerebrale Sehstorung, kurz CVI (aus dem Englischen Cerebral
Visual Impairment) werden Storungen der visuellen Wahrnehmung infolge
einer Schadigung des postchiasmatischen Sehsystems im kindlichen Gehirn
bezeichnet. Als Ursache fiir diese Storung gelten Hirnentwicklungsstorungen
sowie pra-, peri- oder postnatale Hirnschadigungen.

Die Diagnostik der visuellen Wahrnehmung geschah frilher meist auf Basis
der elementaren visuellen Wahrnehmungsleistungen (Sehscharfe, Kontrast-
wahrnehmung, Okulomotorik, Gesichtsfeld und Farbwahrnehmung). Es zeigte
sich jedoch, dass dieser Ansatz nicht ausreicht um eine Storung der visuellen
Wahrnehmung zu diagnostizieren. Aus diesem Grunde werden zunehmend
neuropsychologische Testverfahren eingesetzt, die auch die kognitiven visu-
ellen Wahrnehmungsleistungen untersuchen, um das funktionelle Sehen zu
charakterisieren und gegebenenfalls die Diagnose CVI stellen zu konnen.
Dennoch fehlt bis heute ein verlasslicher diagnostischer neuropsychologi-
scher Standard, mithilfe dessen CVI diagnostiziert werden kann. Auch ist we-
nig dariiber bekannt, wie Kinder mit CVI sowohl in visueller als auch kogniti-
ver Hinsicht charakterisiert sind.

Ziel der vorliegenden Studie war es, erste Schritte zur Etablierung eines
derartigen neuropsychologischen diagnostischen Standards zu unternehmen.
Zudem sollten Kinder mit CVI (neuro-)psychologisch charakterisiert und au-
Berdem exemplarisch untersucht werden, wie der Forderbedarf bei CVI hin-
sichtlich der visuellen Exploration und Suche sowie des Lesens festgestellt
werden kann.

Hierflir wurden 110 Kinder und Jugendliche im Alter von 6 bis 14 Jahren
umfassend untersucht. Die Stichprobe setzte sich aus drei Untersuchungs-
gruppen zusammen: eine CVI-Risikogruppe (n = 28), eine periphere Sehscha-
digungsgruppe (n = 38) und eine gesunde Vergleichsgruppe (n = 44). Mit allen
drei Untersuchungsgruppen wurde eine umfassende Untersuchung der visuel-
len Wahrnehmung, der Kognition sowie nicht-kognitiver Aspekte durchge-
fuhrt und anschlieBend analysiert, welche Aufgaben sich fiir den diagnosti-
schen Einsatz zur Abklarung von CVI eignen. Es zeigte sich, dass in der CVI-
Risikogruppe die Aufgaben zur Erfassung der Raumwahrnehmung, der topo-
graphischen Orientierung, der visuellen Textverarbeitung, der Visuokonstruk-
tion und der Formwahrnehmung zu signifikant schlechteren Leistungen im
Vergleich zu den anderen beiden Gruppen fiihrte. Das bedeutet, dass Beein-
trachtigungen in diesen Verfahren auf CVI hinweisen, da Sehstérungen infol-
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ge einer peripheren Sehschadigung die Schwierigkeiten nicht ausreichend
erklaren. Verfahren, in denen sowohl die CVI-Risikogruppe, als auch die pe-
riphere Sehschadigungsgruppe schlechtere Ergebnisse erreichten als die ge-
sunde Vergleichsgruppe betrafen die MaBe zur Untersuchung der visuellen
Exploration, der visuellen Suche, der prototypischen Objekterkennung, der
Figur-Grund-Wahrnehmung sowie der Gestaltwahrnehmung. Sie eignen sich
zwar zur ldentifikation visueller Wahrnehmungsstorungen, lassen sich aber
nicht eindeutig einer peripheren oder zentralen Sehstorung zuordnen. Nicht
geeignet fur die CVI-Diagnostik, aufgrund fehlender Gruppenunterschiede,
waren die Verfahren zur Untersuchung der GroBenwahrnehmung, der visuel-
len Zahlenverarbeitung sowie der naturalistischen Objekterkennung. In der
Kognition fanden sich statistisch bedeutsame geringere kognitive Leistungen
ausschlieBlich in der CVI-Risikogruppe im verbalen Kurzzeit- und Arbeitsge-
dachtnis sowie im visuellen Planen und Problemlosen. Diese Verfahren kon-
nen der CVI-Diagnostik daher dienlich sein. In der fokussierten Aufmerksam-
keit waren CVI-Risikogruppe und periphere Sehschadigungsgruppe vergleich-
bar, sodass hier im Falle einer Beeintrachtigung keine eindeutige Zuordnung
zu einer peripher oder zentral verursachten visuellen Wahrnehmungsstorung
moglich ist. In den nicht-kognitiven Aspekten fanden sich keinerlei statistisch
bedeutsame Gruppenunterschiede, sodass diese nicht Teil eines diagnosti-
schen Standards sein mussen.

Die neuropsychologische Charakterisierung der CVI-Risikogruppe zeigte,
dass Beeintrachtigungen der visuellen Wahrnehmung selektiv auftreten kon-
nen, d.h. dass einzelne visuelle Teilleistungen betroffen sein konnen. Auch
zeigte sich, dass viele visuelle Teilleistungen mit den verschiedenen MaBen
der kognitiven Leistungsfahigkeit assoziiert sind. Dies zeigt deutlich, wie
wichtig die Beachtung der kognitiven Leistungsfahigkeit bei CVI ist. Keinerlei
Zusammenhange fanden sich zwischen visueller Wahrnehmung und nicht-
kognitiven Aspekte. Sie scheinen also einander nicht wesentlich zu beeinflus-
sen.

Zuletzt wurde Uberpriift, inwiefern ein Lehrerfragebogen zur visuellen Ex-
ploration und Suche, sowie zum Lesen ein verlassliches diagnostisches Ver-
fahren zur Identifikation des Forderbedarfs in diesen Bereichen ist. Ergebnis
der statistischen Analysen war, dass Lehrkrafte zwar wertvolle Hinweise auf
einen moglichen Forderbedarf geben konnen, dass aber der Fragebogen je-
doch bei weitem nicht ausreicht, um die Kinder, die einer Unterstiitzung be-
durfen, zu identifizieren.

Dank der vorliegenden Studie konnten erste Schritte in Richtung einer
Etablierung eines diagnostischen Standards getan werden und erste Testver-

1"
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fahren fiir eine zuverlassige Diagnostik identifiziert werden. Fiir zukiinftige
Forschungsvorhaben ist eine Modifikation der wenig erfolgsversprechenden
Verfahren sinnvoll. Auch ist es wiinschenswert, dass zukiinftige Forschung vor
allem die enge Assoziation von kognitiver Leistungsfahigkeit und visueller
Wahrnehmung beachtet und sich der wichtigen Frage widmet, welche kogni-
tiven Teilleistungen noch im Kontext einer diagnostischen Abklarung von CVI
Beachtung finden sollten und inwiefern diese mit der visuellen Wahrnehmung
assoziiert sind. Die Studie eignete sich nicht, kausale Verbindungen zwischen
visueller Wahrnehmung und Kognition zu untersuchen. Auch dies sollte in Zu-
kunft umfassend untersucht werden.
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Abkiirzungsverzeichnis

Abkiirzung Bedeutung

ABCEFV A test battery of child development for examining functional vision

AF Auslassungsfehler

AVT Arbeitsvermeidungstest

BASIC-MLT Lern- und Merkfahigkeitstest fiir 6- bis 16-Jahrige

'EASIC' Screening fur kognitive Basiskompetenzen im Vorschulalter

reschool

BJLO Benton Judgment of Line Orientation

BORB Birmingham Object Recognition Battery

BSAT Brixton Spatial Anticipation Test

BzO Anzahl bearbeiteter Zielreize

CFVQ Children’s Visual Function Life Questionnaire

ChilD-S Children’s Depression Screening

CPM Coloured Progressive Matrices

CcsoT Children's Size Ordering Task

(@] Cerebral Visual Impairment

d2-R Aufmerksamkeits- und Konzentrationstest - Revision

DesTeen Depression Screener for Teenagers

DL-KE Differentieller Leistungstest - KE

DTGA Depressionstest fiir Kinder im Grundschulalter

DTVP-2 Developmental Test of Visual Perception - 2

DTVP-A Developmental Test of Visual Perception - Adults

FACT Funtional Acuity Contrast Test

FAIR-2 Frankfurter Aufmerksamkeits-Inventar - 2

FEW-2 Frostigs Entwicklungstest der visuellen Wahrnehmung - 2

FEW-JE Frostigs Entwicklungstest der visuellen Wahrnehmung - Jugendliche und Erwachse-
ne

FKS Fragebogen zum kindlichen Sehvermogen

FLM 4 -6 Fragebogen zur Leistungsmotivation 4. - 6. Klasse

FLM 7-13 Fragebogen zur Leistungsmotivation 7. - 13. Klasse

FokAT-KJ Fokussierter Aufmerksamkeitstest fiir Kinder und Jugendliche

FUL-KJ Fragebogen fiir Lehrer zum Uberblick und Lesen bei Kindern und Jugendlichen

F% Fehlerprozent

GV Gesunde Vergleichsgruppe

HAWIK-III Hamburg-Wechsler-Intelligenztest fiir Kinder - llI

HAWIK-IV Siehe WISC-IV

HAWIVA-II Hannover-Wechsler-Intelligenztest fiir das Vorschulalter - Il

HTS Home computer vision therapy program

IDS Intelligence Development Scales

IKT Inventar zur integrativen Erfassung des Kind-Temperaments

ILK Inventar zur Erfassung der Lebensqualitat bei Kindern und Jugendlichen

INKA Inventar komplexer Aufmerksamkeit

InSerl Interview zum subjektiven Seherleben

JTCI Junior Temperament und Charakter Inventar

KD Kreise durchstreichen

KINDL Fragebogen zur Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat bei Kindern
und Jugendlichen

KL Konzentrationsleistungswert

KS Klinische Stichprobe
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Abkiirzung Bedeutung

LMU Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

MT Matrizentest

mTBCT Modifizierter Teddy Bear Cancellation Test

MVPT-3 Motor-Free Visual Perception Test, Third Edition

MVPT-4 Motor-Free Visual Perception Test, Fourth Edition

M-WCST Modified Wisconsin Card Sorting Test

PFK 9-14 Personlichkeitsfragebogen fiir Kinder zwischen 9 und 14 Jahren
PL Preferential Looking

PR Prozentrang

PVL Periventrikulare Leukomalazie

ROCFT Rey-Osterrieth-Complex-Figure Test

RW Rohwert

SDQ-E Strengths and Difficulties Questionnaire - Version fir Eltern
SBZ Sehbehinderten- und Blindenzentrum Siidbayern

SDQ-L Strengths and Difficulties Questionnaire - Version fir Lehrer
SELLMO Skalen zur Erfassung der Lern- und Leistungsmotivation

SLP Standardisierte Link'sche Probe

SLP 2x2x2 Standardisierte Link'sche Probe - Modifikation

20_,:!1"7 Snijders Onnen Non-verbaler Intelligenztest

SPM Standard Progressive Matrices

TBCT Teddy Bear Cancellation Test

TL-D Turm von London - Deutsche Version

TOMAL Test of Memory and Learning

TvH Turm von Hanoi

TVPS-3 Test of Visual-Perceptual Skills (non-motor), Third Edition
TVPS-R Test of Visual-Perceptual Skills (non-motor), Revised

VEP Visuell evozierte Potentiale

VF Verwechslungsfehler

VMI Beery - Buctenica Developmental Test of Visual-Motor Integration
VOSP Visual Object and Space Perception Battery

WCST Wisconsin Card Sorting Test

WISC-IV Wechsler Intelligence Scale for Children - 4.Auflage

WISC-R Wechsler Intelligence Scale for Children - Revidierte Fassung
WP Wertpunkt

WPPSI-III Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence - Ill
WPPSI-R Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence - Revidierte Fassung
IN-R Zahlen nachsprechen riickwarts

IN-V Zahlen nachsprechen vorwarts
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1 Einfiihrung

1.1 Einleitung

Seit Jahrhunderten forschen Menschen intensiv dariiber, welche Erkran-
kungen es gibt, wie sie diagnostiziert werden konnen und welche Behand-
lungsansatze erfolgsversprechend fir die Heilung sind. In allen Bereichen der
Medizin gibt es daher immer wieder groBe Fortschritte zu verzeichnen. Viele
Erkrankungen, die frither zum Tode flihrten, konnen heute, dank moderner
medizinischer Verfahren, geheilt oder zumindest in ihrem Fortschritt ver-
langsamt werden.

Auch in der Padiatrie sind grofe Fortschritte zu verzeichnen. Komplikatio-
nen wahrend der Geburt waren und sind stets ein groBes gesundheitliches
Risiko fiir Kinder. Es konnen sich unterschiedlichste Probleme im Geburtsvor-
gang - teilweise auch bedingt durch Frihgeburtlichkeit - ergeben, die in der
Folge zu Hirnschadigungen durch Sauerstoffmangel oder Hirnblutungen fiih-
ren konnen. In der Folge solcher Komplikationen konnen assoziierte Hirn-
funktionsstorungen entstehen, wie beispielsweise ein Hydrozephalus, der
durch ubermalBige Liquorbildung zur Verdrangung von Hirngewebe flihren
kann. Hirnentwicklungsstorungen konnen aber auch bereits zu Beginn der
Schwangerschaft auftreten. Noch vor wenigen Jahrzehnten waren schwere
Geburtskomplikationen auch mit einer hohen Kindersterblichkeit verbunden.
Dank der immer besseren intensivmedizinischen Versorgung kann immer hau-
figer das Leben betroffener Kinder gerettet werden. Dies birgt aber wiede-
rum neue Herausforderungen fiir die Medizin, speziell fir die Neuropadiatrie
und damit auch an die klinische Neuropsychologie. Die Diagnostik von Folgen
kindlicher Hirnschadigungen sowie ihre Behandlung werden in Zukunft an
Wichtigkeit stark gewinnen. Dies gilt insbesondere fur die Klassifikation, Di-
agnostik und Behandlung von Sehbeeintrachtigungen bei Kindern und Jugend-
lichen. Waren vor einigen Jahren kindliche Sehbeeintrachtigungen vor allem
peripheren Ursprungs, beispielsweise durch Katarakte (Grauer Star) oder Re-
tinopathia Pigmentosa (Boonstra et al., 2012; Philip & Dutton, 2014), so stel-
len heute Kinder mit Sehbehinderungen und Sehbeeintrachtigungen in Folge
von Hirnschaden in westlichen Landern den GroBteil sehbehinderter Kinder
dar. Auch hier hat der medizinische Fortschritt Einzug gehalten und viele Er-
krankungen des Auges, die friher zum Sehverlust fiihrten, konnen heute ge-
heilt oder doch zumindest in ihrer Symptomatik gebessert werden. Hingegen
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steckt die Forschung um Diagnostik und Behandlung zerebral bedingter Seh-
storungen im Kindesalter noch wabhrlich in den Kinderschuhen.

Zunehmend nehmen sich verschiedene Berufsgruppen dieser Kinder an und
setzen sich verstarkt mit folgenden Fragen auseinander: Welche Beeintrach-
tigungen der visuellen Wahrnehmung kann eine Hirnschadigung im Kindesal-
ter nach sich ziehen? Wie konnen diese zuverlassig diagnostiziert werden?
Und welche Behandlungsmoglichkeiten im Sinne der Forderung visueller
Wahrnehmungsleistungen, der Vermittlung von Kompensationsstrategien o-
der Adaptationsstrategien der Umwelt sind sinnvoll und erfolgsversprechend,
um betroffene Kinder in Alltag und Schule zu unterstiitzen?

Federfuhrend sind hier vor allem die Klinischen Neuropsychologen sowie
die Neuroophthalmologen, die hier eine groBe Versorgungsliicke aufgreifen.
Wo Neurologen bzw. Neuropadiater sich meist auf die motorische Entwick-
lung eines Kindes konzentrieren und Ophthalmologen die Gesundheit des
kindlichen Auges in ihrer Verantwortung sehen, war und ist die Entwicklung
der visuellen Wahrnehmung lange nicht ausreichend beachtet worden. Mit
der vorliegenden Arbeit soll ein weiterer, aber grundlegender Schritt zur Un-
terstitzung der betroffenen Kinder geleistet werden, indem ein neuropsy-
chologischer diagnostischer Standard etabliert wird, mit dessen Hilfe visuelle
Wahrnehmungsstorungen zuverlassig erkannt werden konnen. Des Weiteren
soll eine Charakterisierung von Kinder und Jugendliche mit Risiko flir zereb-
rale Sehstorungen in psychologischer und neuropsychologischer Hinsicht ver-
sucht werden.
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1.2 Das wissenschaftliche Rahmenprojekt

Die vorliegende Arbeit entstand im Rahmen eines wissenschaftlichen For-
schungsprojektes zum Thema ,,Visuelle und kognitive Leistungen bei Kindern
mit CVI unter besonderer Berucksichtigung der visuell-kognitiven Anforde-
rungen im Unterricht“, das seit Oktober 2012 in einer Kooperation zwischen
der Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen und dem Sehbehinderten- und
Blindenzentrum Siidbayern (SBZ) durchgefuihrt wird. Die Projektdauer ist auf
ca. vier Jahre angesetzt.

Das SBZ vereint in einer Institution eine schulvorbereitende Einrichtung
(SVE), ein Forderzentrum - bestehend Grund-, Forder- und Mittelschule - so-
wie eine Realschule. Das Schulkonzept ist auf den Forderschwerpunkt Sehen
ausgerichtet, d.h. die dort beschulten Schiilerinnen erfahren im Bereich Se-
hen besondere Unterstiitzung und Forderung. Der Unterricht ist an die Be-
durfnisse sehbehinderter und blinder Kinder und Jugendlicher angepasst. Zu-
nehmend werden auch Kinder mit zerebralen Sehstorungen (CVl) am SBZ be-
schult, die in einer Regelschule groRe Probleme hatten, beispielsweise durch
visuell Uberfordernde Klassenzimmer und hohe Schiilerzahlen in der Klasse,
dem Unterricht zu folgen.

Ziel des Projektes ist unter anderem die Entwicklung eines diagnostischen
Standards in der Diagnostik von visuellen Wahrnehmungsstorungen bei Kin-
dern und Jugendlichen. Ein weiteres Ziel ist die Entwicklung von standardi-
sierten, aber zugleich maBgeschneiderten Behandlungskonzepten, die die
Entwicklung der visuellen Wahrnehmung der betroffenen Kinder fordern und
dadurch das funktionelle Sehen im Alltag verbessern soll. Diese beiden Ziele
sollen immer vor dem Hintergrund ihrer Relevanz fiir die Beschulung und
moglicher Forderung im Schulkontext betrachtet werden.
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2 Theoretischer Hintergrund

Das Kapitel zum theoretischen Hintergrund der vorliegenden Studie dient
der Einfuihrung in die Thematik der visuellen Wahrnehmung im Kindesalter
sowie der Darstellung des diesbeziiglichen aktuellen Forschungsstandes.

2.1 Cerebral Visual Impairment (CVI)

In diesem Teilkapitel werden zunachst die Grundlagen einer kindlichen ze-
rebralen Sehstorung herausgearbeitet.

2.1.1 Definition und Phanomenologie

Visuelle Wahrnehmungsstorungen im Kindes- und Jugendalter werden als
Zerebrale Sehstorung, kurz CVI (Abkiirzung aus dem Englischen fur Cerebral
Visual Impairment) bezeichnet.

Bals (2009) definierte CVI, in Anlehnung an Van Nieuwenhuizen (1987), als
»Funktionsstorung der visuellen Wahrnehmung als Folge von Schadigungen
des visuellen Systems hinter dem optischen Chiasma. CVI kann mit und ohne
Sehbehinderung auftreten.“ (S5.9). Tritt CVI ohne zusatzliche peripher verur-
sachte Sehbehinderung auf, wird von primar verursachtem CVI gesprochen.
Tritt CVI in Kombination mit einer peripheren Sehbeeintrachtigung, bei-
spielsweise im Rahmen einer Retinopathia Pigmentosa auf, wird von einer
visuellen Wahrnehmungsstorung gesprochen (Zihl, Mendius, Schuett &
Priglinger, 2012b). Die Bezeichnung CVI ist speziell fur zerebrale Sehstorun-
gen mit Beginn im Kindesalter (pra-, peri- oder postnatal) definiert, da hier
die Entwicklung der visuellen Wahrnehmung beeintrachtigt ist, im Gegensatz
zu spateren Hirnschadigungen, die mit einem Verlust bereits erworbener
Sehfunktionen einhergehen (Boot, Pel, van der Steen & Evenhuis, 2010). Ab-
zugrenzen ist CVI auBerdem von der sogenannten zerebralen, bzw. kortikalen
Blindheit (Cerebral/Cortical Blindness), bei der es zur volligen Erblindung in
Folge einer Hirnschadigung kommt (Good, 2007).

In den vergangenen Jahren hat sich die oben erwahnte Definition und No-
menklatur von CVI zunehmend durchgesetzt. Dennoch sind nach wie vor viele
Synonyme gebrauchlich, wie beispielsweise ,,Cortical Visual Impairment“,
»Neurological Visual Impairment“ oder ,Retrogeniculate Visual Impairment“
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(Good, 2007). Auch der Begriff visuelle Verarbeitungs- und Wahrnehmungs-
storung (VVWS) findet insbesondere in der Ergotherapie Anwendung.

Bis heute existiert keine Diagnose fiir CVI im Diagnosemanual ICD (Interna-
tional Classification of Diseases) (World Health Organization - WHO, 1998),
an der sich Arzte und Psychologen bei der Vergabe von Diagnosen orientieren
konnen und in dem eindeutige Kriterien zu CVI aufgelistet werden, die fir
die Diagnosestellung erfiillt sein miissen (Jacobson, 2014). In der Praxis sind
die gangigen Kriterien, bei deren Erfiillung von CVI ausgegangen wird, das
Vorliegen eines medizinischen Risikofaktors fur eine frihkindliche Hirnscha-
digung und zusatzlich objektivierbare Beeintrachtigungen in mindestens ei-
ner visuellen Teilleistung (Bals, 2009). CVI kann aber auch diagnostiziert
werden, wenn keine hirnorganische Ursache gefunden werden kann (Bals,
2009).

Da in der Bezeichnung CVI nicht naher prazisiert ist, in welchen visuellen
Teilleistungen Beeintrachtigungen bestehen, ist es von groBer Wichtigkeit
bei der Befunderstellung anzugeben, welche Teilleistungen im Rahmen der
Diagnose beeintrachtigt sind (Zihl, Mendius, Schuett & Priglinger, 2012e).

Laut Philip und Dutton (2014) konnen von CVI betroffene Kinder in drei
Gruppen eingeteilt werden. Dies ist zum einen eine Gruppe bei der sich CVI
als hochgradige Sehbehinderung auBert (z.B. als zerebrale Blindheit), des
Weiteren eine Gruppe bei der sich die Kinder mit CVI lber beeintrachtigte
aber funktionelle Wahrnehmungsleistungen verfiigen und zusatzlich motori-
sche und kognitive Beeintrachtigungen haben. Zuletzt gibt es noch die Grup-
pe mit CVI, bei der die visuellen Wahrnehmungsleistungen beeintrachtigt,
aber funktionell einsetzbar sind, wohingegen die kognitive Leistungsfahigkeit
nahezu oder ganzlich altersentsprechend entwickelt ist.

In der Gruppeneinteilung von Philip und Dutton (2014) ist als zweite Grup-
pe von denjenigen Kindern die Rede, die neben Beeintrachtigungen der visu-
ellen Wahrnehmung auch weitere organische Erkrankungen aufweisen. Auf-
grund der mit CVI verbundenen Hirnschadigung haben betroffene Kinder ein
erheblich erhohtes Risiko fiir komorbide Erkrankungen. In der Forschung der
vergangenen Jahre konnte mehrfach gezeigt werden, dass Art und Ausmal
komorbider Erkrankungen bei CVI erheblich schwanken konnen. In jedem Fal-
le ist eine steigende Anzahl an Kindern neben einer Erkrankung der Augen
zusatzlich von neurologischen Erkrankungen betroffen (Flanagan, Jackson &
Hill, 2003). Am haufigsten sind im Kontext von CVI neurologische Erkrankun-
gen wie Epilepsie (53 - 60%; (Huo, Burden, Hoyt & Good, 1999; Khetpal &
Donahue, 2007)), Zerebralparese (26 - 70%; (Huo et al., 1999; Khetpal &
Donahue, 2007; Schenk-Rootlieb, Van Nieuwenhuizen, Van Waes & Van Der
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Graaf, 1994)), Hemiparese (12 - 21%; (Huo et al., 1999; Khetpal & Donahue,
2007)), Hypotonie (5%; (Huo et al., 1999)) oder Horschadigungen (11%;
(Khetpal & Donahue, 2007)) zu verzeichnen. Aber auch Entwicklungsstorun-
gen und/ oder Lernstorungen sind oft mit CVI assoziiert (Chong & Dai, 2014;
Flanagan et al., 2003; Grinter, Maybery & Badcock, 2010) und konnten in 43%
(Flanagan et al., 2003) bis 87% (Chong & Dai, 2014) der von CVI betroffenen
Kinder beobachtet werden. Blohme und Tornqvist (1997) fanden bei 88% der
Kinder mit neuroophthalmologischen Erkrankungen zusatzliche Beeintrachti-
gungen mentaler, motorischer, auditiver oder nicht naher bezeichneter Art.
Die Kinder der Subkategorie ,,CVI“ waren sogar zu 96% von weiteren Beein-
trachtigungen betroffen.

Eine Studie von Nielsen, Skov und Jensen (2007) befasste sich im Schwer-
punkt mit dem Zusammenhang von Entwicklungsverzogerung und Sehbehin-
derung. Dazu wurden 1126 Kinder im Alter von 4 bis 15 Jahren untersucht,
und Uberpriift, ob eine Entwicklungsverzogerung vorlag. Die Studie ergab,
dass Jungen 1.55-mal haufiger von Entwicklungsverzogerungen in Kombinati-
on mit Sehbeeintrachtigungen betroffen sind, als Madchen.

Komorbid zu CVI, konnen auch alle Arten von ophthalmologischen Auffal-
ligkeiten im Kontext von CVI auftreten, beispielsweise Strabismus (37 - 59%;
(Huo et al., 1999; Khetpal & Donahue, 2007)), Atrophien des Sehnervs (16 -
42%; (Huo et al., 1999; Khetpal & Donahue, 2007)), okulomotorische Apraxi-
en (15%; (Huo et al., 1999)), Nystagmus (11 - 21% (Huo et al., 1999; Khetpal
& Donahue, 2007)) oder Netzhauterkrankungen (3%; (Huo et al., 1999)).

2.1.2 Pravalenz

CVI wurde bereits mehrfach als haufigste Ursache einer Sehbeeintrachti-
gung identifiziert (Blohme & Tornqvist, 1997; Nielsen et al., 2007). Dennoch
stellt sich die Frage, wie oft CVI genau auftritt. Gerade hier lasst sich die
Frage nach der Pravalenz nicht eindeutig beantworten. Dies liegt schlicht
daran, dass es keine eindeutigen Diagnosekriterien gibt, bei deren Erfullung
die Diagnose ,,CVI“ vergeben werden kann. In Pravalenzstudien werden daher
oft unterschiedliche Diagnosekriterien herangezogen, sofern die Diagnosen
nicht ohnehin unmittelbar den Patientenakten entnommen werden. Dies
fuhrt bei der Berechnung von Pravalenzen zu entsprechend vielen Freiheits-
graden, in welchen Fallen von CVI ausgegangen wird und in welchen nicht.
Zusatzlich gibt es keinen diagnostischen Standard, mithilfe dessen CVI in
vergleichbarer Weise festgestellt werden kann. Die Vergabe einer Diagnose
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hangt aber maBgeblich von den eingesetzten Untersuchungsverfahren ab.
Dies erschwert die Vergleichbarkeit der Studien zusatzlich. Dennoch werden
hier exemplarisch einige Studien naher betrachtet, die sich mit der Pra-
valenz von CVI befassen, um diese komplexe Storung in ihrer Haufigkeit
greifbar zu machen.

Flanagan et al. (2003) identifizierten in einer Studie, bestehend aus Daten
von Kinderarzten, Kinderkliniken und auf sehbehinderte Kinder spezialisier-
ten Einrichtungen, 47110 Kinder mit Sehbeeintrachtigung, Sehbehinderung
oder Blindheit von Geburt bis zum Alter von 19 Jahren, von denen 0.07% CVI
aufwiesen. Diese Zahl ist mit Einschrankungen zu interpretieren, da die Kri-
terien fir CVI nicht berichtet werden. Zudem geben die Autoren einschran-
kend an, dass unter zwei Jahren eine adaquate Diagnostik noch stark er-
schwert ist.

In einer Studie von Chong und Dai (2014) wurden in einer groB angelegten
Studie untersucht, in welcher Haufigkeit CVI bei sehbehinderten Kindern auf-
tritt. Dazu wurden die Daten von BLENNZ (Blind and Low Vision Education
Network New Zealand) analysiert. In diesem Netzwerk werden zentral alle
Daten von sehbehinderten Kindern erfasst, die staatliche Unterstitzung und
Forderung erhalten. Selektiert wurden alle Kinder unter 16 Jahren, deren
Visus hochstens 0.33 betrug. CVI wurde hier angenommen, wenn durch zwei
unabhangige Augenarzte CVI diagnostiziert wurde, bei fehlender Schadigung
der vorderen Sehnervenbahnen sowie bei Ausschluss eines Refraktarfehlers.
In diesem Kontext berichten die Autoren von einer CVI-Pravalenz von 27.7%.
Dabei waren Jungen zu 64% betroffen, also nahezu doppelt so oft wie Mad-
chen.

Blohme und Tornqvist (1997) untersuchten, welche ophthalmologischen
Diagnosen bei Kindern und Jugendlichen von Geburt bis zum Alter von 19
Jahren in welcher Haufigkeit gestellt wurden. Die Datenerhebung erfolgte
mittels der Sichtung der Patientenakten von 2373 sehbeeintrachtigten, seh-
behinderten und blinden Kindern in Schweden. Obwohl ein Kind oft mehrere
Diagnosen hatte, wurde nur eine ,Hauptdiagnose® selektiert, die fur die
Sehbeeintrachtigung vermutlich im groBten MaBe verantwortlich war. Bei
1164 der 2373 Kindern und Jugendlichen (53.5%) wurde eine Sehbeeintrach-
tigung, Sehbehinderung bzw. Blindheit neuroophthalmologischen Ursprungs
festgestellt. Dies umfasste CVI (n = 544; 22.9%), Optikusatrophie, angebore-
ner Nystagmus, Gesichtsfelddefekte, Optikusgliome, Amblyopie und andere
Diagnosen. Leider wird in der Studie nicht prazisiert, welche Kriterien bei
Einschluss in die CVI-Gruppe erfiillt sein mussten.
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Eine Langzeitstudie der gleichen Arbeitsgruppe (Blohme, Bengtsson-
Stigmar & Tornqvist, 2000), die einen Vergleich der Pravalenzdaten von 1980
mit Daten von 1999 beinhaltete, ergab, dass die Pravalenz von CVI von 30
auf 52 pro 100.000 angestiegen war. Dieser Unterschied war tendenziell sig-
nifikant.

Boonstra et al. (2012) werteten die Daten einer niederlandischen Stich-
probe mit 4675 Kindern und Jugendlichen von Geburt bis zum Alter von 22
Jahren aus, die zwischen 1988 und 2009 in einem niederlandischen Institut
fir sehbeeintrachtigte und sehbehinderte Kinder untersucht wurden. Von
1988 bis 2009 lieB sich kein signifikanter Anstieg von CVI feststellen. Der An-
teil an Kindern mit CVI bewegte sich unter den sehbehinderten Kindern bei
25 bis 28%.

Die hier aufgefiihrten Studien, die sich mit der Pravalenz von CVI befass-
ten zeigen, dass je nachdem, welche Stichprobe den Pravalenzberechnungen
zugrunde gelegt wird, erhebliche Schwankungen beobachtet werden konnen.
CVI scheint aber die Hauptursache fir Sehbeeintrachtigungen, Sehbehinde-
rungen und Blindheit im Kindes- und Jugendalter zu sein. Zudem zeigt die
Pravalenzrate einen Trend zum Anstieg liber die vergangenen Jahrzehnte.

2.1.3 Atiologie

In den folgenden Unterkapiteln werden nun die Krankheitsbilder aufge-
zeigt, deren Vorliegen zu einer zerebralen Sehstorung im Kindesalter fuihren
kann. Es sei darauf hingewiesen, dass nur diejenigen Krankheitsbilder berich-
tet werden, fur die Auswirkungen auf die visuelle Wahrnehmung aus der For-
schung bekannt sind. Da die Forschung uber CVI noch recht jung ist, ist es
daher moglich, dass noch nicht alle Risikofaktoren bekannt sind.

Der Zeitpunkt der hirnorganischen Erkrankung ist kritisch fur Verlauf und
Schwere von CVI im Kindesalter. Je fruher die Schadigung eintritt, desto viel-
faltiger sind die potentiellen Sehstorungen. Die gesamte Entwicklung kann
durch CVI beeintrachtigt werden, zudem ist die Beteiligung anderer Hirnare-
ale, die nicht fir das Sehen, aber fiir andere kognitive Leistungen verant-
wortlich sind, wahrscheinlicher (Zihl & Dutton, 2015d). Tritt die Hirnschadi-
gung in jungen Jahren ein, konnen Entwicklungsprozesse der visuellen Wahr-
nehmung unvollstandig bleiben. Je spater die Hirnschadigung postnatal ein-
tritt, desto ahnlicher wird das Storungsbild der visuellen Wahrnehmungssto-
rung dem eines Erwachsenen. Ab ca. 10 Jahren ist die visuelle Entwicklung
praktisch abgeschlossen, sodass hier auf Wissen uber Diagnostik und Rehabili-
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tation von zerebralen Sehstorungen im Erwachsenenalter zuriickgegriffen
werden kann (Zihl & Dutton, 2015d).

Wie schwer sich eine Schadigung des Gehirns auf die zukiinftige Entwick-
lung auswirken und inwiefern sich daraus eine Behinderung ergibt und wenn
ja, welcher Art, hangt sowohl vom AusmaB der Hirnschadigung, als auch vom
Schadigungszeitpunkt sowie der Plastizitat des kindlichen Gehirns ab. Es
kann also nie von einer vorliegenden Erkrankung darauf geschlossen werden,
ob CVI vorliegt und falls ja, mit welchem Schweregrad. Vielmehr konnen hier
nur medizinische Risikofaktoren genannt werden, die das Entstehen einer
visuellen Wahrnehmungsstorung begiinstigen und liber die bereits im Kontext
von CVI in der Forschung berichtet wurde.

In den folgenden Abschnitten werden die hirnorganischen Storungen und
Erkrankungen nach ihren Erstmanifestationszeitpunkten geordnet. Es gibt
pranatale Hirnentwicklungsstorungen, Hirnschadigungen, die meist aufgrund
von Komplikationen im Geburtsverlauf entstehen sowie Hirnschadigungen,
die erst postnatal, also nach der Geburt auftreten. Zusatzlich gibt es Erkran-
kungen, die infolge einer Hirnschadigung entstehen. Diese assoziierten Hirn-
funktionsstorungen sind unabhangig vom Erkrankungsbeginn und werden da-
her gesondert aufgefiihrt. Unabhangig vom Erkrankungszeitpunkt, konnen
sich die vorliegenden Storungen und Erkrankungen verschlimmern, zeitlich
begrenzt sein oder lebenslange Auswirkungen nach sich ziehen.

Hirnentwicklungsstorungen sind Erkrankungen, bei denen sich das kindli-
che Gehirn bereits wahrend der Schwangerschaft nicht vollstandig oder feh-
lerhaft entwickelt. Grund hierfiir sind meist genetische Erkrankungen oder
exogener Einflisse. Auch eine Kombination aus anlagebedingter Erkrankung
und exogenen Faktoren ist moglich (Michaelis, 2010).

Eine fehlerhafte Entwicklung des kindlichen Gehirns wahrend der Schwan-
gerschaft kann auch Auswirkungen auf die spatere Entwicklung der visuellen
Wahrnehmung haben (Philip & Dutton, 2014; Zihl & Dutton, 2015f; Zihl et
al., 2012e). Da die Verarbeitung visueller Informationen im Gehirn sehr kom-
plex ist, sind besonders Kinder mit Hirnentwicklungsstorungen gefahrdet, CVI
zu bekommen. Positiverweise kann aber hervorgehoben werden, dass die
zentrale Plastizitat wahrend der Schwangerschaft besonders groB ist, sodass
eine strukturelle Reorganisation stattfinden kann.

Hirnentwicklungsstorungen und damit verbunden das Auftreten von CVI
wurde in der Forschung bisher fur folgende Erkrankungen berichtet:

e Williams-Beuren-Syndrom (Atkinson et al., 2001; Boot et al., 2010;
Castelo-Branco et al., 2007; Philip & Dutton, 2014),
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e Fragiles X-Syndrom (Farzin, Rivera & Whitney, 2011; Walter, E.,
Mazaika & Reiss, 2009),

e Turner Syndrom (Boot et al., 2010; Reiss et al., 1993) ,

e DiGeorge-Syndrom-Deletion 22q11(Boot et al., 2010; Stiers et al.,
2005),

e Neurofibromatose Typ 1 (de Blank, Berman, Liu, Roberts & Fisher,
2013),

e Spina bifida (Ito et al., 1997; Schroeder, 2010),

e Sturge-Webber-Syndrom (Jeong, Chugani, Behen, Guy & Juhasz,
2013),

e West-Syndrom (Kaplan, P., Levinson & Kaplan, 1995),

e Trisomie 21 (Little, McCullough, McClelland, Jackson & Saunders,
2013),

e Hemihydranenzephalie (Porro, Wittebol-Post, et al., 1998),

e Hypothyroxinamie (Rovet & Simic, 2008),

e Heroinsubstitution in der Schwangerschaft durch Methadon
(Hamilton et al., 2010),

e Intrauterine Infektionen (Boot et al., 2010; Mwaniki, Atieno, Lawn &
Newton, 2012) und

e Mehrlingsgeburt (Good et al., 1996; Reiss et al., 1993).

Als perinatale Hirnschadigung werden Schadigungen des Gehirns zum Zeit-
punkt der Geburt bezeichnet. Diese Form der Hirnschadigung kann sowohl
Kinder mit Hirnentwicklungsstorungen, als auch bis zum Zeitpunkt der Ge-
burt unauffallig entwickelte Sauglinge betreffen. Grund fiir eine perinatale
Hirnschadigung sind meist Komplikationen wahrend der Geburt (Michaelis,
2010; Stephani & Jansen, 2007). Ein Spezialfall einer perinatalen Hirnschadi-
gung ist die Friihgeburt. Hier sind nicht Komplikationen im Geburtsprozess
fur eventuelle Hirnschadigungen verantwortlich, sondern vielmehr ein zu
friher Geburtsbeginn. Bei Frilhgeborenen ist die Gerinnungsfahigkeit des
Blutes noch geringer und die GefaBwande diinner, sodass sie besonders an-
fallig fur Hirnblutungen sind (Obladen, 2006).

Bisherige Forschung liber zerebrale Sehstorungen bei Kindern und deren
Ursache, ergaben eine Haufung der folgenden Diagnosen, die infolge von Ge-
burtskomplikationen auftraten:

e Frihgeburt (Back, 2006; Chau, Taylor & Miller, 2013; Jacobson,
Lundin, Flodmark & Ellstrom, 1998; Philip & Dutton, 2014; Pike et
al., 1994; Rovet & Simic, 2008; Slidsborg et al., 2012; van den Hout
et al., 2004; van den Hout et al., 2000),
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Hypoxisch-Ischamische Enzephalopathie (Eken, de Vries, van der
Graaf, Meiners & van Nieuwenhuizen, 1995; Eken et al., 1996; Good
et al., 1994; Lim et al., 2005; Philip & Dutton, 2014; Roland, Jan,
Hill & Wong, 1986),

Geringes Geburtsgewicht bei Termingeburt (Powls, Botting, Cooke,
Stephenson & Marlow, 1997; Zhang, Mahoney & Pinto-Martin, 2013),
Neonatale Hypoglykamie (Philip & Dutton, 2014),

Neonataler Insult (Mwaniki et al., 2012; O'Shea et al., 2012) ,
Hammorhagisch-ischamischer Infarkt (van den Hout et al., 2004; van
den Hout et al., 2000),

Neonatale Hypothyroxinamie (Rovet & Simic, 2008).

Auch nach der Geburt ist das kindliche Gehirn vielen Risiken fiir zentral-
nervose Schadigungen ausgesetzt. Infolge einer solchen Schadigung kann es
zum Verlust bereits entwickelter Fahigkeiten und Funktionen kommen oder
die weitere Entwicklung beeintrachtigt sein (Zihl et al., 2012e).

Im Kontext von CVI wurden als Ursache verschiedenste Formen postnataler
Hirnschadigungen genannt. Dazu zahlen:

Schadel-Hirn-Traumata (Boot et al., 2010; Good et al., 1994; Philip
& Dutton, 2014; Poggi et al., 2000),

Infektionen (Boot et al., 2010; Good et al., 1994; Philip & Dutton,
2014), ,

Meningitis und Enzephalitis (Bozzola et al., 2012; Kihara et al.,
2012; Philip & Dutton, 2014; Thun-Hohenstein, Schmitt, Steinlin,
Martin & Boltshauser, 1992),

Metabolische Erkrankungen (Good et al., 1994; Lee & Hwang, 2011;
Philip & Dutton, 2014),

Atemstillstand mit Sauerstoffmangel (Philip & Dutton, 2014),
Maligne atrophische Papulose (Gutierrez-Pascual et al., 2011),
Gehirntumore (Cleary & Curtin, 2010; Harbert, Yeh-Nayre,
O'Halloran, Levy & Crawford, 2012),

Hammorhagisch-ischamische Infarkte (Gvozdenovic et al., 2011;
Kaplan, P. et al., 1995; van den Hout et al., 2004; van den Hout et
al., 2000) und das

Shaken Baby Syndrome (Kivlin, 1999; Kivlin, Simons, Lazoritz &
Ruttum, 2000).

Auch schwerwiegende medizinische BehandlungsmafBnahmen, die im Falle
schwerer Erkrankungen auf das Kind einwirken, wurden in der Literatur als
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Eingriffe beschrieben, die in der Folge zu zentralen Sehbeeintrachtigungen
beim betroffenen Kind fiihrten. Das waren:

e Chemotherapie (Kalin-Hajdu, Decarie, Marzouki, Carret & Ospina,
2014),

e Zerebrale Angiographie (Good et al., 1994) und

e Hemispherektomien (Koenraads et al., 2014).

Neben den zentralnervosen Schadigungen, die vor, wahrend oder nach der
Geburt entstehen konnen, gibt es assoziierte Hirnfunktionsstorungen, die
sich keiner bestimmten Phase zuordnen lassen, sondern in Folge einer der
oben genannten Schadigungen auftreten konnen. Auch hier werden nur die
Komplikationen herangezogen, bei denen aus vorhergehenden Studien be-
kannt ist, dass sie die Entwicklung der Sehfunktionen beeintrachtigen kon-
nen:

e Periventrikulare Leukomalazie (Boot et al., 2010; Cioni, Bartalena,
Biagioni, Boldrini & Canapicchi, 1992; Cioni et al., 2000; Cioni et
al., 1997; Fazzi et al., 2009; Fazzi et al., 2004; Jacobson & Dutton,
2000; Jacobson, Ygge, Flodmark & Ek, 2002; Lanzi et al., 1998; van
den Hout et al., 2004; van den Hout et al., 2000),

o Hydrozephalus (Andersson et al., 2006; Connolly, Jan & Cochrane,
1991; Houliston, Taguri, Dutton, Hajivassiliou & Young, 1999; Ito et
al., 1997; Kuba et al., 2008; Philip & Dutton, 2014; Pojda-Wilczek,
Kicinska & Krupinska, 2004; Shokunbi et al., 2002),

o Zerebralparese (Arnoldi, Pendarvis, Jackson & Batra, 2006; Barca,
Cappelli, Di Giulio, Staccioli & Castelli, 2010; Barca, Frascarelli &
Pezzulo, 2012; Dufresne, Dagenais & Shevell, 2014; Fazzi et al.,
2012; Ghasia, Brunstrom, Gordon & Tychsen, 2008; Guzzetta, 2014;
Guzzetta, Mercuri & Cioni, 2001; Jacobson, Rydberg, Eliasson, Kits &
Flodmark, 2010; Philip & Dutton, 2014; Schenk-Rootlieb et al., 1994;
Stiers et al., 2002) und

e Epilepsie (Good et al., 1994; Philip & Dutton, 2014).
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