Beispiele organischer Ursachen fiir kindliche Entwicklungsst&-
rungen - aufgezeigt an klinischen Syndromen nach LEIBER/OLBRICH

von
Gesa Gruber

Flir die Entwicklung des Kindes sind die Umweltreize und die
Eindriicke aus der Umwelt, die mit Hilfe der Sinnesorgane auf-
genommen werden, sowie deren Verarbeitung und Speicherung im
zentralen Koordinationssystem Gehirn von entscheidender Bedeu-
tung. Ein Defekt sowohl im Bereich der Rezeption (Sinnesorga-
ne), der aktiven Auseinandersetzung mit der Umwelt (Motorik)
als auch der Verarbeitung und Speicherung (ZNS) muB zwangs-
ldufig zu einer Beeintrdchtigung der kindlichen Entwicklung
fiihren; dabei wird das AusmaB der Entwicklungsstdrung durch
folgende Faktoren der Schidigung bestimmt:

Schweregrad und Verlauf

Zeitpunkt des Auftretens (z.B. angeboren oder am Ende
der Kindheit)

M6gliche Kombination mit anderen Organstdrungen
Zeitpunkt der Erkennung
Mdglichkeiten, Zeitpunkt und Verlauf der Behandlung

Jede organisch bedingte Entwicklungsstdrung schrédnkt die Aus-
einandersetzung mit der Umwelt ein, fiihrt zu mangelnder Um-
welterfahrung und kann die Ursache einer Lernstdrung werden.
Es ist allgemein einsichtig, daB schwerwiegende Organschidden
- Taubheit, Blindheit - nicht nur eingeschrénkte .Lernméglich-
keiten bedeuten, sondern aufgrund der AuBenseiterposition von
Behinderten auch zu StSrungen in der psychischen und sozialen

Entwicklung fihren.

1)LA‘E:IBER/OLBRICH: Die klinischen Syndrome, Miinchen-Berlin-
Wien 1972.
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Da jedoch geringere Beeintrdchtigungen - leichte Schwerhdrig-
keit - weniger auffallen und von sonst gesunden Kindern bis

zu einem gewissen Grad kompensiert werden kdnnen, besteht hier
die Gefahr der Fehldeutung, wenn es zur Lernstdrung kommt. Die-
se wird u.U. auf eine gestSrte psychische und soziale Entwick-
lung des Kindes zurlickgefilhrt. Beispielsweise ist ein Kind mit
einer leichten Schwerhdrigkeit durch verstdrkte Aufmerksamkeit
im Sinne von "besser hinh&ren" zundchst durchaus in der Lage,
dem Unterricht zu folgen; allerdings ermiidet es rascher als

die anderen und kann dem weiteren Unterrichtsgeschehen aufgrund
seiner akustischen Einschrdnkung schlecht folgen, es wirkt auf
den Lehrer "unkonzentriert" und "arbeitsunwillig". Dieses Kind
wird zwangsldufig schlechtere Leistungen zeigen, weil es den
angebotenen Lernstoff nur bedingt bewdltigen kann.

Dieses Beispiel soll zeigen, wie notwendig es ist, bei Ent-
wicklungsstdrungen des Kleinkindes und Lernstdrungen des Schul-
kindes die M&glichkeit einer organischen Verursachung mit zu
bedenken und sich nicht darauf zu beschriédnken, die abgeleiteten
psychischen und sozialen Auffédlligkeiten zu registrieren und
deren Verursachung ausschlieBlich in St8rungen im psychisch-
sozialen Bereich zu suchen.

Das bedeutet, daB jeder im Umgang mit Kindern Tdtige sich ge-
wisse Kenntnisse und Beobachtungskriterien aneigenen sollte,
um Abweichungen von der biologischen Norm der Sinnesfunktionen
und der motorischen F&higkeiten zu bemerken. Die Schwierigkeit
besteht darin, daB je geringer die organisch bedingte Ein-
schradnkung ist, desto

- groBer ist die Gefahr des Ubersehens oder der Fehldeutung
- zumindest fiir den Ungeschulten,

- hdufiger erscheinen die betroffenen Kinder in der Regelschu-

le,

- besser ist die Chance, bei Friiherkennung und rechtzeitigen
Konsequenzen auf medizinisch-therapeutischem und pddagogi-
schem Gebiet eine Entwicklungseinschré@nkung zu verhindern.



Dassoll und kann unter keinen Umstdnden bedeuten, daB jeder
im Umgang mit Kindern T&tige pathologische Variationen und
ihre Ursachen kennen sollte. Dieses ist ausschlieBlich die
Aufgabe von Spezialisten.

Es ist vielleicht jedoch von allgemeinem Interesse, daB or-
ganische Funktionsstdrungen der Sinnesorgane, der Intelligenz
und der Motorik, die im Kindesalter zu einer Entwicklungsbe-
eintrdchtigung fiihren, hdufig nicht isoliert auftreten, son-
dern in Verbindung mit anderen Krankheitszeichen als Syndrom.
Bei einem Syndrom handelt es sich um eine typische Kombination
von verschiedenen bleibenden Symptomen unterschiedlicher Wertig-
keit; folglich kann das eine oder andere Krankheitszeichen

u.U. klinisch stédrker im Vordergrund stehen als die iibrigen

zu diesem Syndrom gehdérigen Symptome. Das bedeutet ferner, das
bei einer bereits diagnostizierten z.B. Sinnesorganstdrung,

die einem Syndrom zugeordnet werden konnte, weitere Krankheits-

zeichen bei dem Betroffenen vorliegen.

Man unterscheidet im Rahmen von Syndromen Symptome, die bei
einem bestimmten Syndrom immer vorkommen - sie sind obligat -,
von solchen Symptomen, die bei einem bestimmten Syndrom hdufig,

jedoch nicht immer beobachtet werden.

Als Beispiel sei eines der bekanntesten Syndrome hier ange-
flihrt - das DOWN' Syndrom - friiher auch als monogoloide
Idiotie bezeichnet. Erkrankte weisen obligat z.B. folgende
Symptome auf: Schwachsinn, Minderwuchs, typisches Gesicht mit
mongoloider Schrédgstellung und Enge der Augenlidspalten, "Mon-
golenfalte", kleiner plumper Nase und groBer Zunge, Kurzschid-
del, plumpe Handform mit Vierfingerfuche, Muskelhypotonie mit
Uberstreckbarkeit der Gelenke. Hiufig liegen HerzmiBbildungen

und Linsenverdnderungen gleichzeitig vor.

Aus der Vielzahl der organischen Stdrungsmdglichkeiten der
kindlichen Entwicklung lassen sich unter den verschiedensten
Gesichtspunkten Zusammenfassungen erstellen. Hier wurde der
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Versuch unternommen, aus den klinischen Syndromen - entspre-
chend LEIBER/OLBRICH 1972 - diejenigen auszuwdhlen, die im
Kindesalter neben anderen Symptomen auch zu Intelligenz-,
Seh-, H®r- und Bewegungsstdrungen fihren und u.U. mit cere-
bralen Anf&dllen kombiniert sind.

Syndrome mit Intelligenzstdrungen im Kindesalter:

Die IntelligenzstSrungen werden beschrieben als Schwachsinn
aller Grade, Oligophrenie, Idiotie, Imbezillitdt, Debilitdt,
Demenz, Verblddung, Intelligenzminderung, Intelligenzdefekt,
Intelligenzstdrung, verzdgerte geistige Entwicklung, geisti-
ge Entwicklungshemmung, geistiger Entwicklungsstillstand,
geistiger Entwicklungsriickstand, RiickEufigkeit der allgemei-
nen Entwicklung u.a.

Auf genetischer Grundlage oder erworben k&nnen sie organisch
bedingt sein durch Dys- und Aplasien des Gehirns, Gehirnver-
dnderungen durch mechanische, traumatische, entziindliche,
atrophische Prozesse, Gehirnverdnderungen im Zusammenhang
mit Stoffwechselstdrungen oder Krampfleiden u.a.

Syndrome mit SehstSrungen im Kindesalter:

Die Sehstdrungen werden beschrieben als Schwachsichtigkeit
unterschiedlicher Schweregrade, Blindheit, Farbenblindheit,
Nachtblindheit, Gesichtsausfall, Gesichtsfeldeinschrankung,
Fehlsichtigkeit verschiedener Formen, "Seelenblindheit" u.a.
ein~- bzw. beidseitig.

Genetisch fixiert oder erworben k&nnen die organischen Grund-
lagen der Sehstdrung vorliegen in Form von fehlender Anlage,
mangelnder Ausbildung, MiBbildung oder Verdnderungen sowohl
des lichtbrechenden Apparates als auch der Receptoren und
des nervSsen Apparates, Opticusatrophie, zentrale Stdrungen
u.a.

Syndrome mit HOrstdrungen im Kindesalter:

Die HOrstdrungen werden beschrieben als unterschiedliche For-
men und Grade der Schalleitungs- und Innenohrschwerhdrigkeit
bzw. -taubheit, ein- und beidseitig, mit und ohne Vestibularis-
Beteiligung. Je nach Manifestationszeitpunkt und Schweregrad
findet eine Beeinflussung der individuellen Sprachentwicklung
statt - Taubstummheit.

Genetisch bedingt oder erworben kdnnen sich Horstdrungen erge-
ben durch fehlende Anlage, mangelnde Ausbildung, MiBbildung
oder Verdnderungen am schalleitenden Apparat, der Receptoren,
des nervdsen Anteils, Acusticusatrophie, zentrale Stdrungen
u.a.



Syndrome mit stato-motorischen Stdrungen sowie Dys- und Aplasien
des Skeletts im Kindesalter:

Grobe Auffédlligkeiten des Skeletts und der Gelenke, die sich
funktionseinschrédnkend auswirken.

Die Funktionseinschrédnkung zeigt sich z.B. in mangelnder Be-
weglichkeit der Gelenke, mangelnder Belastbarkeit der Knochen,
Schmerzen, ist in unterschiedlichstem MaBe gegeben bei fehlen-
den oder miBgebildeten Skeletteilen.

Genetisch verursacht oder erworben erfolgen fehlende Anlage,
mangelnde Ausbildung oder MiBSbildung von Skeletteilen, liegen
Systemerkrankungen, Stoffwechselstérungen, VerkndScherungssto-
rungen, erhShte Knochenbriichigkeit, disproportioniertes Wachs-
tum, Gelenkverdnderungen u.v.a.m. Vvor.

Funktionsstérungen der Skelettmuskulatur:

Alle Grade der muskuldren Funktionseinschrédnkung werden be-
schrieben - die Skala reicht von kdrperlicher Leistungsschwédche
und leichter Ermiidbarkeit bis zur Ldhmung (schlaff oder spastisch).
Sie kann sich auch auf die Sprechwerkzeuge, die Mimik, die Or-
gane der Nahrungsaufnahme u.a. erstrecken.

Auf genetischer Grundlage oder erworben kommt es zu Muskeldys-
oder aplasien, Systemerkrankungen, Stoffwechselstdrungen, Er-
krankungen des Nervensystems u.a., die zu Tonusstdrungen im
Muskel fiihren - Hypo-, Hyper-, Atonie, Rigiditdt, Uberdehnbar-
keit - , zu Stoffwechselstdrungen im Muskel u.a.

Gleichzeitig liegen h&ufig Verdnderungen an Sehnen und Bidndern
und somit Gelenkbeteiligung verschiedener Grade vor.

Vornehmlich Stdrungen der Intelligenz und Motorik werden durch
das gleichzeitige Vorliegen eines cerebralen Anfallsleidens
kompliziert - besonders dann, wenn es sich um ein therapeutisch
weniger beeinfluBSbares Krampfleiden handelt.

Akute Erkrankungen mit vorilibergehender Symptomatik sind in der
Zusammenstellung von Syndromen nicht enthalten. Keine Beriick-
sichtigung innerhalb der folgenden Sammlung fanden ferner H&u-
figkeit, Schweregrad, Verlauf, genetische Penetranz und thera-
peutische MSglichkeiten der Krankheit.

Hinsichtlich des Manifestationszeitpunktes der Stdrung erwies
sich die recht grobe Unterteilung in "angeboren oder Manifesta-
tion in der S&duglingszeit" und "Manifestation nach der S&ug-
lingszeit" im Hinblick auf die kindliche Entwicklung hinsicht-

lich der Konsequenzen sinnvoll und praktikabel.
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Durch das Auftreten von Mehrfachstdrungen ergeben sich Mehr-

fachbehinderungen, so daB eine Zusammenstellung von klinischen

Syndromen, die eine Kombination der genannten Stdrungen auf-

weisen, naheliegend war.

Klinische Syndrome, die im Kindesalter zu Intelligenz-, Seh-,

H6r- und BewegungsstSrungen fiihren, wurden entsprechend obigen

Ausfihrungen unter folgenden Gesichtspunkten zusammengestellt:

1.

Intelligenzst&rungen

Angeboren oder Manifestation in der S&duglingszeit
Manifestation nach der S&duglingszeit

IntelligenzstSrungen in Kombination mit cerebralen Anfédllen

Sehstdrungen

Angeboren oder Manifestation in der S&uglingszeit
Manifestation nach der S&duglingszeit

Sehstdrungen in Kombination mit Intelligenzstdrungen
Sehstdrungen in Kombination mit HOrstSrungen

H6rstdrungen

Angeboren oder Manifestation in der S&uglingszeit
Manifestation nach der Sduglingszeit

H6rstSrungen in Kombination mit Intelligenzstdrungen
HOrstdrungen in Kombination mit Sehstdrungen

Stato-motorische Stdrungen sowie Dys- und Aplasien des
Skeletts

4.1 Grobe Auffdlligkeiten des Skeletts und der Gelenke

Angeboren oder Manifestation in der S&uglingszeit
Manifestation nach der S&duglingszeit
Skelettauffédlligkeiten in Kombination mit Intelligenz-

stdrungen



4.2 Funktionsstdrungen der Skelettmuskulatur

Angeboren oder Manifestation in der S&duglingszeit
Manifestation nach der Sduglingszeit
Funktionsstdrungen der Skelettmuskulatur in Kombination
mit Intelligenzstdrungen

Funktionsstdrungen der Skelettmuskulatur in Kombination

mit cerebralen Anf&llen.

Lediglich um die Vielzahl der Krankheitsbilder zu demonstrie-
ren, ist aus der vorliegenden Aufstellung von Syndromen ent-
sprechend den auf S. aufgefiihrten Kategorien flir Interessier-
te eine Auflistung von klinischen Syndromen in Verbindung mit
kindlichen HOrstdrungen angefiligt. Dabei muB bertlicksichtigt wer-
den, daB es sich nur um eine Auswahl - den bis jetzt von
LEIBER/OLBRICH 1972 beschriebenen klinischen Syndromen - und
keineswegs um eine Zusammenstellung aller Krankheitsbilder
handelt, die im Kindesalter zu einer H®6rst®drung fithren. Hier-
bei wurden auBerdem nicht berlicksichtigt akute Ereignisse oder
Zustdnde, die mit einer voriibergehenden Beeintrdchtigung der
Horfdhigkeit einhergehen wie z.B. Tubenkatarrh, Otitiden,
Ceruminalpfropf, Adenoide Vegetationen sowie Erkrankungen des
Horapparates im Zusammenhang mit Infektionskrankheiten des
Kindesalters. Auffallend hoch ist die Anzahl genetisch fixier-
ter kindlicher HOrstdrungssyndrome.

Das Beispiel von Syndromen mit kindlichen HOrstdrungen wurde
hier gewdhlt, weil H8rstdrungen vielfdltige Auswirkungen auf
grundlegende Lernprozesse haben: die Sprachentwicklung, die
Kommunikation, die Integration, die Lese-Rechtschreib-Fd&higkeit.
Fiir die HOrstdrung gilt, ebenso wie filir Seh-, Intelligenz- und
Bewegungsstdrungen, daB die Beeintrdchtigung der kindlichen
Entwicklung umso schwerer ist,

je ausgeprdgter die Stdrung ist,

je frither die Stdrung auftritt,

je spdter die Stdrung erkannt wird,

je mehr andere Stdrungen glelchzeltlg vorliegen,

je ausgeprdgter psychische und soziale Stérungen sind und

je weniger therapeutische Mdglichkeiten bestehen oder
genutzt werden.



Syndrame mit angebarener Horstirung oder Manifestation in der S&uglingszeit

Chramosamal-bedingt:
Patau' S.
Ullrich-Turner' S. (nicht obligat)

genetisch - oft autosamal - bedingt:

Berndorfer' S. (nicht obligat)
Bjornstad’ S.

Capute - Rimoin - Konigsmark' S.
Carraro' S.

Crouzon' S. (nicht abligat)
Diallinas - Almalric' S.

Eldridge' Berlin - Money-McKusick' S.
Escher - Hirt' S.

F - Syndram (nicht obligat)

Fara - Chlupackova - Hrivnakova' S.
Forney - Robinson - Pascoe'S.
Franceschetti' S. (I)

Francois' S. III (nicht obligat)
v. Graefe - Sjogren' S.

Jervell - Lange - Nielsen' S.
Klein - Waardenburg' S.

Konigsmark - Hollander - Berlin' S.
Leopard - S. (nicht dbligat)
Marshall' S.

Mende'S.

Erbl. Stoffwechselstdrung:
Hydroxyprolindmie' S. (nicht obligat)
Niemann - Pick' S.

v. Pfaundler - Hurler' S. (nicht obligat)

Embryopathie
Gregg' S.
Wiedemann' S. (I) (nicht obligat)

Foetopathie
Hutchinson' S.

dtiologisch ungeklirt:

Albers - Schoénberg' S. (nicht abligat)
Alport' S.

Garlin - Chaudhry - Moss' S.
Gorlin-Cchen'S._

Refetoff - de Wind - de Groot' S.
Wildervanck' S. (II)

Mengel - Konigsmark - Berlin - McKusick' S.

Mohr' S.

Oto - Palato - Digitales - S.
Perdred' S

Pseudo - Crouzon' S. (nicht obligat)
Robinson - Miller - Bensimon' S.
Rosenberg - Chutorian' S.

Rowley' S.

Schwann' S.

Strasburger - Hawkins - Eldridge' S.
Tietz' S.

Ullrich - Feichtinger' S.

Usher' S.

Wildervanck' S. (I)

Wildervanck' S. (III)

Winter - Kohn - Mellman - Wagner' S.
Woolf - Dolowitz - Aldous' S.
Ziprkowski' S.
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Manifestation der kindlichen HOrstérung nach der Sduglingszeit

genetisch bedingt:

Alstrdm - Hallgren' S.

Arthro - Ophtalmopathie' S.

Barjon - Lestradet - Labauge' S.

Bart - Pumphrey' S.

Blegvad - Haxthausen' S. (nicht obligat)
Camrati - Engelmann' S. (nicht obligat)
Crouzon (nicht abligat)

Flynn - Aird' S.

Fourman - Fourman' S.

Friedreich' S. (I)

Heycock - Wilson' S.

van der Hoeve' S.

Jeune - Tamasi - Freycon - Nivelon' S.
Laurence - Moon - Biedl - Bardet' S. (nicht obligat)
Lobstein' S. (nicht dbligat)

Muckle - Wells' S.

Nockermann' S.

Narrie - Warburg' S.

Pyle' S.

Refsum' S.

Schar' S.

Strasburger - Hawkins - Eldridge' S.

erbliche Stoffwechselstirung:
Cockayne' S.

Greenfield' S.

Seitelberger' S.

unterschiedliche Atiologie:

Hirnsklerose' S., diffuses
Panse' S. (nicht obligat)
Sinupulmonales' S.

atiologisch ungeklirt:

Alport' S.
Ohlsen' S.
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Syndrame mit HOrstSrungen und Intelligenzdefekten im Kindesalter

Berrdarfer' S. (HOrstdrung nicht obligat)

Cockayne' S.

Crouzon' S. (Horstellung nicht obligat, Intelligenzdefekt nicht obligat)

Fara - Chlupackova - Hrivnakova' S.

Francois' S. (III) (H&rstdrung nicht abligat)

Friedreich' S. (I)

v. Graefe - Sjogren' S.

Greenfield' S.

Hirnsklerose' S, diffuses

Hydraxyprolindmie' S.

Jeune - Tamasi - Freycon - Nivelon' S.

Laurence - Moon - Biedl - Bardet' S. (HOrstdrung nicht obligat)

Mende' S. (Intelligenzdefekt nicht obligat)

Mengel - Konigsmark - Berlin - McKusick' S.

Niemann - Pick' S.

Narri - Warburg' S.

Oto - palato - digitales' S.

Panse' S. (HOrstdrung nicht obligat)

Patau' S.

v. Pfaundler - Hurler' S. (HorstSrung nicht obligat, Intelligenzdefekt nicht
obligat)

Seitelberger' S.

Usher' S. (Intelligenzdefekt nicht dbligat)

Wildervanck' S. (II)



Syndrame mit kawbinierter Seh- und Hérstérung im Kindesalter

Albers - Schdnberg (Sehstérung nicht cbligat, Hérstorung nicht obligat)
Alpart' S. (Sehstdrung nicht abligat)

Altstrém - Hallgren' S.

Arthro - Ophthalmopathie' S.

Barjon - Lestradet - Labauge' S.

Blegvad - Haxthausen' S.

Crouzon' S. (HOrstdrung nicht abligat)

Eldridge - Berlin - Money - McKusick' S.

Flynn - Aird' S.

Francois' S. (III) (HSrst&rung nicht abligat)

Friedreich' S. (I)

Garlin - Chawdhry - Moss' S.

Graefe - Sjogren' S.

Greenfield' S.

Gregg' S.

Hirnsklerose S. diffuses

Hutchinson' S

Klein - Waardenburg' S.

Marshall' S.

Muackle - Wells' S (Sehstdrung nicht cbligat)

Niemann - Pick' S.

Narri - Warburg' S.

Ohlsson' S.

Patau' S.

Pseudo - Crouzon' S. (SehstSrung nicht abligat, H&rstSrung nicht odbligat)
Refsum' S.

Rosenberg - Chmtarian' S.

Seitelberger' S.

Schar' S.

Strasburger - Hawkins- Eldridge' S. (SehstSrung nicht abligat)
Ullrich - Feichtiger' S.

Ullrich - Turner' S. (Sehstdrung nicht obligat, HOrstdrung nicht obligat)
Usher' S.

Wiedemann' S. (Sehstdrung nicht cbligat, Horstdrung nicht obligat)
Wildervanck' S. (I)

Wildervanck' S. (II)
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