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1 Einleitung

In einer Supervisionsstudie am Logopadischen Institut flir Forschung
(LIN.FOR) in Rostock wurde Uber einen Zeitraum von 14 Monaten
eine Gruppe von Kindern und Jugendlichen mit Williams-Beuren-Syn-
drom (WBS) und Wortfindungsstérungen therapiert.

Bei Menschen mit WBS werden Wortfindungsstérungen ab einem
Alter zwischen neun und elf Jahren hdufig beobachtet (Rossen,
Klima, Bellugi, Bihrle & Jones, 1996). Besonders ist, dass die Verar-
beitungsleistungen Betroffener im Vergleich zu Kindern mit spezifi-
schen Sprachentwicklungsstérungen (sSES) weniger beeintrachtigt
scheinen und dennoch eine klassische Symptomatik auftritt. Das
WBS fallt vor allem durch sein ungewdhnliches kognitives Profil auf:
Nonverbale Fahigkeiten sind meist schwerer betroffen als die verbale
Kognition (Bellugi, Wang & Jernigan, 1994). Ziel dieser Studie war es
herauszuarbeiten, ob ein zunachst rein symptomorientiert und nicht
syndromspezifisch ausgerichteter Therapieansatz eine Verbesserung
der gleichen Symptomatik auch bei Menschen mit WBS - und den
damit verbundenen Besonderheiten in Diagnostik und Therapie - leis-
ten kann.

Die Datenerhebung erfolgte in einem Pra-Post-Design und im Ver-
gleich mit einer Kohorte von 14 sSES-Kindern (5;5-11;6 Jahre;
MW=7;6 Jahre); aktuell finden Nachhaltigkeitsuntersuchungen statt.
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Das Projekt konnte in Zusammenarbeit mit dem Bundesverband Wil-
liams-Beuren-Syndrom e. V. und der Stiftung flr Kinder mit Seltenen
Erkrankungen (Kindness for Kids) realisiert werden.

2 Theoretischer Hintergrund

Das Williams-Beuren-Syndrom gehért zu den seltenen genetischen
Syndromen und zeigt sich in seiner Auspragung auf medizinischer,
psychologischer, neuropsychologischer und neuroanatomischer
Ebene (Bellugi, Lichtenberger, Mills, Galaburda & Korenberg, 1999).
Ursachlich ist ein Stiickverlust im Bereich 7q11.235, der sich anhand
von Gentests (FISH-Test) nachweisen lasst (Ewart et al., 1993).

In der friihen Sprachentwicklung entwickeln sich Kinder mit WBS
zunachst langsam, in alteren Quellen werden sie mit Kindern mit
Down-Syndrom verglichen (Volterra, Capirci, Caselli & Vicari, 2004;
Wang & Bellugi, 1993). Vor allem die Wortschatzentwicklung ist ver-
zogert (Mervis & Robinson, 2000) und scheint in syndromspezifi-
schen Entwicklungsvarianten stattzufinden (Mervis & Bertrand,
1997). Die Grammatikentwicklung beginnt ebenfalls verspatet, zeigt
sich dann aber in einem so gut wie normalen Entwicklungstempo und
liegt konstant auf dem Niveau des nichtsprachlichen, kognitiven Ent-
wicklungsalters (Capirci, Sabbadini & Volterra, 1996; Mervis, 2003).

In der Pubertdt bilden Kinder mit WBS das syndromspezifische
Profil aus (Karmiloff-Smith, Ansari, Campbell, Scerif & Thomas, 2006)
und zeigen haufig Wortfindungsstdrungen (Temple, Aimazan & Sher-
wood, 2002). Auch die Wortfindungsstérung scheint eine syndrom-
spezifische Form anzunehmen: So wird der Abruf als schnell und grob
beschrieben (Temple et al., 2002) und nicht — wie fiir Kinder mit
Sprachentwicklungsstérungen typisch — als langsam und korrekt
(German, 1984).

Im vorliegenden Beitrag wird eine Therapie der Wortfindung bei
Kindern mit WBS erprobt. Aktuell gibt es in Deutschland zwei Ansatze
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flr die Therapie der Wortfindungsstérung: Neben der Elaborations-
therapie nach Gliick (2003a, 2003b) steht der Patholinguistische An-
satz nach Siegmiiller und Kauschke (2006) zur Verfligung. Dieser
wurde bereits hinsichtlich der Therapieeffektivitat positiv evaluiert
(Siegmiiller, 2008; Beier, 2012) und fir den Einsatz bei Kindern ab
einem Alter von fiinf Jahren systematisiert (Beier, 2012; Beier & Sieg-
miiller, 2010, 2013). Im hier beschriebenen Projekt soll diese Syste-
matisierung fiir einen umschriebenen Phanotypen erprobt werden.

3 Methodik

An der Studie nahmen insgesamt zehn Probanden mit WBS teil. Das
Durchschnittsalter lag bei 13 Jahren und 5 Monaten (9;8 bis 19;5
Jahre). Die Probanden wurden mit Hilfe des Bundesverbandes Willi-
ams-Beuren-Syndrom e. V. akquiriert. Bei allen Probanden mit WBS
wurde im Vorfeld der Therapie die Wortfindungsstérung durch eine
Mitarbeiterin des LIN.FOR anhand einer ausfiihrlichen Diagnostik
festgestellt und die Behandlungswiirdigkeit durch einen Arzt besta-
tigt. In der Diagnostik wurden die diagnostischen Faktoren der Wort-
findungsstérung (Benennkonsistenz, Benenngenauigkeit und Be-
nenntempo) untersucht (Siegmiiller, 2005). Daflr wurde als standar-
disiertes Instrument der WWT (Gliick, 2007) genutzt. Informell
wurde ein Schnellbenenntest durchgefiihrt.

Vor Beginn der Therapie wurden die teilnehmenden Therapeuten
von einer Mitarbeiterin des LIN.FOR in das Projekt eingewiesen. Nach
jeder absolvierten Therapiestunde wurden sie durch die Projektmit-
arbeiterin telefonisch oder schriftlich betreut. Der Therapieverlauf
und das methodische Vorgehen wurden reflektiert und notwendige
methodische Anpassungen hinsichtlich der weiteren Vorgehensweise
konnten vorgenommen werden. Jede Anpassung und methodische
Veranderung wurde von den Therapeuten dokumentiert. Der Be-
handlungszeitraum wurde auf zehn Stunden begrenzt, um eine Ver-
gleichbarkeit innerhalb der Gruppe zu erhalten und eine Absicherung
auf ethischer Ebene zu gewahrleisten, falls die Therapie bei Kindern
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mit WBS nicht zum Erfolg fihren wiirde. Nach zehn Therapiesitzun-
gen erfolgte der Post-Test mit der erneuten Beurteilung der diagnos-
tischen Faktoren.

4  Ergebnisse und Diskussion
4.1 Ergebnisse fiir die WBS-Gruppe

Aus der Dokumentation der Therapeuten konnten methodische Kri-
terien zur syndromspezifischen Anpassung identifiziert werden. Diese
resultieren vor allem aus der geringen Konzentrationsspanne der
Probanden. Ziel dieser Anpassungen ist es, das Verstandnis vor allem
fur metasprachliche Anforderungen zu sichern. Zudem kann durch
die Auswahl verschiedener Methoden Ermiidungserscheinungen und
Uberreizung vorgebeugt werden. Die Anwendung der verschiedenen
Methoden in Bezug auf Vielfalt und Haufigkeit ist von den Kogniti-
onsleistungen der einzelnen Probanden abhdngig. In der Auswertung
zeigt sich, dass die kognitiv schwachen Probanden deutlich mehr und
differenziertere Methoden in Anspruch nahmen als die kognitiv star-
ken Probanden.

Dennoch ist der Therapieeffekt fiir die Gruppe signifikant bezlig-
lich der Benenngenauigkeit im ersten Durchlauf des WWTs (¢ =
-2.80, p=-.019), sodass auch die kognitiv schwachen Probanden
sicher von der Therapie profitierten. Fiir das Benenntempo und die
Benennkonsistenz ergeben sich keine signifikanten Verbesserungen.
Dies lasst sich méglicherweise mit dem begrenzten Dokumentations-
zeitraum von zehn Therapiesitzungen erklaren: Méglich ist, dass sich
ein schnelleres und konsistentes Benennen erst liber den Gesamtthe-
rapiezeitraum zeigen kann. Weiteren Aufschluss hiertiber kdnnen
maoglicherweise die Ergebnisse der ausstehenden Nachhaltigkeitsun-
tersuchungen liefern.

Insgesamt zeigt sich, dass die Notwendigkeit zur methodischen
Anpassung mit der Stdrke der kognitiven Beeintrachtigung steigt.
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Dieses zundchst vielleicht trivial erscheinende Ergebnis wird jedoch
von zwei wichtigen weiteren Erkenntnissen begleitet:

1. Geschieht eine solche Anpassung systematisch und phanotyp-ba-
siert, so muss der Erfolg der Therapie nicht leiden. Die betroffenen
Kinder profitieren genauso von der Behandlung wie kognitiv starkere
Kinder.

2. Das Therapietempo steigt durch eine systematische Anpassung
nicht. Nur wenn diese ausbleibt, ist das kognitiv schwache Kind so
benachteiligt, dass eine langere Therapie notwendig ist, die das Kind
auf der Motivations- und Toleranzebene ebenfalls mehr fordert als
das kognitiv starke Kind.

4.2 Vergleich der Ergebnisse mit sSES-Kindern

Im Vergleich zur sSES-Kohorte, die ebenfalls nach dem Vorgehen von
Beier (2012) behandelt wurde, zeigt sich, dass beide Gruppen mit
vergleichbaren Leistungen in die Therapie starten (die Ergebnisse
der diagnostischen Faktoren unterscheiden sich nicht signifikant).
Nach einem Zeitraum von zehn Therapiesitzungen zeigt sich sowohl
fir die WBS-Kohorte (£=-2.80, p=.019) als auch fiir die Gruppe der
SSES-Kinder (£=-5.61, p=.000) eine signifikante Verbesserung der
Benenngenauigkeit. Auch fir die sSES-Kinder konnten nach zehn do-
kumentierten Sitzungen vorerst keine signifikanten Verbesserungen
in Benennkonsistenz und -tempo beobachtet werden. Werden syn-
dromspezifische Anpassungen in der Therapie vorgenommen, erge-
ben sich fiir Kinder und Jugendliche mit WBS vergleichbare Behand-
lungseffekte.

Mithilfe von gezielten methodischen Anpassungen im Verlauf der
Therapie kdnnen sich also Erfolge bei Probanden mit umschriebenen
Phanotypen generieren lassen. Dies verlangt ein spezifisches Wissen
Uber die Starken und Schwachen eines Syndroms auf Seiten der
Therapeuten und eine gezielte theoriegeleitete, sprachspezifische Di-
agnostik, die die syndromspezifischen Eigenarten evaluiert. Ist dies
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gegeben, so kann ein Kind mit einem genetischen Syndrom genauso
erfolgreich behandelt werden wie ein Kind mit einer Sprachentwick-
lungsstdrung.
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