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Zusammenfassung

Neuromuskuldre Erkrankungen haben oft komplexe und weitreichende Folgen fiir die Bewalti-
gung der alltdglichen Aktivitaten und die Partizipation. Immer wieder st6f3t der Patient im Alltag
an krankheitshedingte Grenzen oder umweltbedingte Ausgrenzungen. Durch die Folgen auf den
verschiedenen Ebenen der Internationalen Klassifikation der Funktionsfahigkeit, Behinderung
und Gesundheit (ICF) der Weltgesundheitsorganisation sind erhebliche psychische Belastungen
zu erwarten. Im Fokus dieses Beitrags soll daher die Wechselwirkung zwischen Krankheitsver-
arbeitung und der gesundheitsbezogenen Lebensqualitit, der affektiven Situation, Angsten in
Bezug auf die Erkrankung und Selbstandigkeit bei Aktivitdten des taglichen Lebens stehen. Auf-
grund des hohen Stellenwertes wird auch auf rehabilitative Mafinahmen bei neuromuskulédren
Erkrankungen eingegangen. Wir beabsichtigen, Effekte psychologischer und psychoedukativer
Interventionen im Rahmen rehabilitativer Mafinahmen auf das Coping zu evaluieren.
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Klinik Hoher MeifSner, Neurologische
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Depression

Einleitung

Die neuromuskuldren Erkrankungen werden unterschie-
den in Erkrankungen des Muskels (Myopathien), Erkran-
kung der neuromuskuldren Erregungsiibertragung sowie
Erkrankungen der Nerven. Zu den Myopathien zdhlen die
Muskeldystrophien, die myotonen Muskelerkrankungen,
die metabolische Myopathien, die entziindlichen Myo-
pathien sowie die endokrinen und kongenitalen Myo-
pathien. Erkrankungen der Nervenfasern betreffen die
spinalen Muskelatrophien, die Poliomyelitis und das
Postpolio-Syndrom sowie die Polyneuropathien, insbe-
sondere die hereditaren und entziindlichen Polyneu-
ropathien. Weiter wird die Amyotrophe Lateralsklerose
als Erkrankung des ersten und zweiten motorischen
Neurons einbezogen.

Neuromuskuldre Erkrankungen sind selten. Die
hochste Pravalenz unter den degenerativen neuromus-
kuldren Erkrankungen weist die Gruppe der hereditdren
sensomotorischen Neuropathien auf. Einzelne entziind-
liche neuromuskulédre Erkrankungen haben eine relativ
hohe Pravalenz. In Abbildung 1 finden sich weitere
Préavalenzraten im Vergleich zu anderen Erkrankungen.
Im Vergleich zu den aufgefiihrten Prdvalenzen treten
auch affektive Stérungen relativ haufig auf. Die Prava-
lenz bei Frauen betrédgt 10 % und bei Méannern 7% [47].
Umgerechnet bedeutet dies 7.000-10.000 pro 100.000
Einwohner.

Die Symptome neuromuskuldrer Erkrankungen sind
vielfdltig und variieren zwischen den Erkrankungen
und selbst innerhalb eines Krankheitsbildes beziiglich
Art, Verlauf und Auspragung. Im Mittelpunkt stehen

zumeist Verminderungen der muskuldren Ausdauer und
Paresen, die die Extremitdten- und Rumpfmuskulatur,
die Kopfhaltung oder die mimische Muskulatur betref-
fen kénnen. Bei Motoneuronerkrankungen, Myopathien,
Myositiden oder Erkrankungen des neuromuskuldren
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Abb. 1: Jahrespravalenz pro 100.000 Einwohner in absoluten Haufigkeiten

Quelle: Schlaganfall [55]; Multiple Sklerose [23]; Diabetes mellitus im Alter von 45-64 Jah-
ren [47]; Heriditdre sensomotorische Neuropathie, Myasthenia gravis, Dermato- und Poly-
myositis, Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie, Amyotrophe Lateralsklerose, Myotone
Dystrophie Typ1, Muskeldystrophie Typ Duchenne, Guillain-Barré-Syndrom, Muskeldys-
trophie Gliedergiirteltyp [40]
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Abstract

Neuromuscular diseases often have complex and significant consequences
for carrying out daily life activities and social participation. Again and
again the patient is reaching limits in daily life caused by the illness itself
or the influence of environmental barriers. This can have an important psy-
chological impact. This article intends to focus on the interaction of coping
and health-related quality of life, affective status, anxieties concerning the
disease itself and independence in activities of daily living. Because of their
great importance rehabilitative measures in the treatment of neuromuscu-
lar diseases are described. We intend to evaluate the effect of psychologi-
cal and psycho-educational interventions on coping with neuromuscular
disorders in a rehabilitative setting.

Key words: neuromuscular diseases, coping, quality of life, anxieties,
depression.
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Ubergangs konnen bulbdre Symptome das Sprechen
wie auch die Schluck- oder Kaufunktion beeintrachti-
gen. Kontrakturen und Skoliosen oder Fufideformitdten
konnen stark beeintrachtigend sein. Auch Schmerz-
syndrome treten in vielfdltiger Weise auf. Bedeutsame
Organbeteiligungen stellen Kardiomyopathien und Herz-
rhythmusstérungen dar, welche vor allem im Rahmen
von Muskeldystrophien wie beim Typ Duchenne oder
Becker-Kiener sowie auch bei myotonen Dystrophien,
insbesondere Typ I, vorkommen. Die ventilatorische
Insuffizienz durch Atempumpversagen kann zusatzlich
die Belastbarkeit erheblich reduzieren und ggfs. ein-
greifende Behandlungen notwendig machen. Weitere
Begleitsymptome sind in Abhdngigkeit von der Primdrer-
krankung z.B. Katarakt, Diabetes mellitus, gastrointesti-
nale Symptome, periphere Odeme, kognitive Beeintrich-
tigungen und Fatigue.

Auf der Ebene der Aktivitdten resultieren hieraus bei
Paresen der unteren Extremitdten Gangstdrungen bis hin
zur Steh- und Gehunfdhigkeit. Sind die oberen Extremi-
taten betroffen, ist der Patient bei weiteren Aktivitdten
des tdglichen Lebens eingeschrankt, beispielsweise bei
der Hygiene, beim Anziehen, Essen und Trinken oder
beim Bedienen des Rollstuhls. Sprechstérungen kénnen
eine gestérte Kommunikation zur Folge haben, Schluck-
storungen die Anlage einer perkutanen endoskopischen
Gastrostomie (PEG). Beziiglich der Partizipation ergeben
sich vielfdltige Konsequenzen in der Integration in Fami-
lie und Freundeskreis, im Erwerbsleben, in der Teilhabe
am kulturellen Leben etc. In Anbetracht der komplexen
und weitreichenden Folgen neuromuskuldrer Erkran-
kungen auf den verschiedenen Ebenen der Internationa-
len Klassifikation der Funktionsfihigkeit, Behinderung
und Gesundheit (ICF) sind erhebliche psychische Bela-
stungen zu erwarten.

Generell werden in der Literatur verschiedene Ein-
flussfaktoren auf die Krankheitsverarbeitung bei chro-
nischen Erkrankungen beschrieben. Hierzu gehoren die
Art der Erkrankung, der Zeitpunkt der Erstmanifestation,
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die Umstande der Diagnosestellung, der Schweregrad
und der Zeitpunkt im Verlauf der Erkrankung, soziale
Unterstiitzung, sozialer Vergleich, Erwerbstatigkeit und
das Arzt-Patienten-Verhiltnis [12, 14, 17, 19, 20, 22, 25,
26 28, 30, 34, 44, 49, 50]. Im Wesentlichen wird in der
Folge auf die unterschiedliche Krankheitsverarbeitung,
den Grad der Selbstidndigkeit, die gesundheitshezogene
Lebensqualitiit, die affektive Situation und Angste im
Zusammenhang mit der Erkrankung eingegangen.

Coping

Das Coping, die Krankheitsverarbeitung, wird in Pha-
sen beschrieben. Die erste Phase beschreibt dabei das
Verhalten nach der Diagnosestellung mit Schock und
Verleugnung (»Nicht-wahrhaben-Wollen«), gefolgt von
Aggression, Zorn und Wut in der zweiten Phase. Durch
die vielfach mit der Erkrankung verbundenen zuneh-
menden Funktionseinschrankungen von Gliedmafen,
durch Schmerzen, Rollenverlust, z.B. als Familienver-
sorger, durch Veranderung des Korperbildes etc. kon-
nen sich Einschrankungen des Selbstwertes und eine
depressive Symptomatik in der dritten Phase ergeben.
Die vierte Phase beschreibt das Verhandeln mit dem
Schicksal,sowie die fiinfte Phase letztendlich die Akzep-
tanz und Annahme der Erkrankung [57].

Der Prozess der Krankheitsverarbeitung folgt auch
bei neuromuskuldren Erkrankungen keinem festen Sche-
ma und kann selbst intraindividuell bei Fortschreiten der
Erkrankung in der Bewaltigung neuer Defizite variieren.
In psychologisch geleiteten Gesprdchskreisen unserer
Klinik fiir neuromuskuldr Erkrankte werden diese unter-
schiedlichen Phasen der Krankheitsverarbeitung immer
wieder deutlich. Die Zeitpunkte von Erkrankungsbeginn
und Diagnosestellung liegen bei den Betroffenen unter-
schiedlich lang zuriick, so dass sich fiir die Betroffenen
verschiedene Zeitspannen in der Auseinandersetzung
mit ihrer Erkrankung ergeben. Ein Teil der Patienten
muss mit der Ungewissheit einer Verdachtsdiagnose
oder einer noch weitgehend unklaren Zuordnung der
Krankheitssymptome umgehen. Die Schwere der korper-
lichen Beeintrachtigung sowie Tempo und Art der Krank-
heitsprogredienz konnen stark variieren. Auch sind
zahlreiche Lebensbereiche durch die neuromuskuldren
Erkrankungen in unterschiedlichem Mafle betroffen.
Frithere Untersuchungen wiesen nach, dass der Schwe-
regrad der Erkrankung sowie der chronische Verlauf
und damit einhergehende Einschrdankungen physischer
sowie sozialer Aktivitaten die Lebensqualitdt bei Myo-
toner Dystrophie Typ 1 (DM1) negativ beeinflussen [5].
Die Fahigkeit, mit den Limitierungen im Alltag umzuge-
hen (Coping), stellt dabei einen protektiven Faktor bzgl.
Depression und Angsten dar, welche sich wiederum auf
die Lebensqualitdt auswirken.

Coping bezeichnet hierbei verschiedene kognitive,
affektive und behaviorale Stile und Techniken, mit Bela-
stungen umzugehen, z.B. kognitive Vermeidung oder
Ausblendung von potentiellen Bedrohungen. Aufler-
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dem wird zwischen problemorientiertem, d.h. auf die
Verdnderung der Situation gerichtetem Coping, und
emotionsorientiertem, auf die eigenen Gefiihle abzie-
lendem Coping (z.B. eine Umbewertung der Situation),
unterschieden [39].

Wann und in welcher Situation welches Coping-
verhalten geeignet ist, haben bisher wenige Studien
untersucht [11]. Inwieweit die Wahl des Copingverhaltens
addquat ist, hdngt von der Art der Situation, z. B. kontrol-
lierbar vs. unkontrollierbar, ab. Ebenso sollte zwischen
kurzfristigen und langfristigen Folgen unterschieden
werden: So kann kognitive Vermeidung kurzfristig zur
emotionalen Erleichterung fiihren, langfristig allerdings
die Lebenssituation einer Person negativ beeinflussen.
Die Interaktion der verschiedenen Faktoren ist noch
nicht ausreichend erforscht.

Unserer Erfahrung nach berichtet ein Grofiteil der
Betroffenen, insbesondere nach Diagnosestellung, die
Erkrankung bzw. deren Auswirkungen verleugnet oder
verdrangt und wie zuvor weitergelebt zu haben. Viele
Betroffene versuchen zunichst, ihre Symptome zu {iber-
spielen und vor anderen zu verbergen. Mit dem Fort-
schreiten der Krankheitssymptome fillt die psychische
Krankheitsabwehr nach unserer Beobachtung immer
schwerer, so dass die Meisten in eine bewusste Ausei-
nandersetzung mit der Muskelerkrankung treten. Viele
Betroffene erleben krankheitsbezogene Gesprachskreise
als hilfreich. Der Austausch mit anderen Muskelkranken
stellt fiir sie eine Erleichterung dar, insbesondere das
Verstdndnis und das Gefiihl, nicht allein zu sein. Die
Gesprachskreise bieten die Moglichkeit, informationelle
sowie emotionale Unterstiitzung zu erhalten und von
den Erfahrungen anderer Betroffener im Bereich der
Krankheitsbewaltigung zu profitieren.

Ein eher vermeidendes Verhalten wurde bei Pati-
enten mit Myotoner Dystrophie und Post-Polio-Syndrom
im Vergleich zu einer gesunden Kontrollgruppe nachge-
wiesen. Patienten mit Myotoner Dystrophie zeigten im
Vergleich ein weniger problemorientiertes Coping [3].
In einer anderen Studie konnte aufgezeigt werden, dass
ein umfangreiches Therapieprogramm, welches indivi-
duell die medizinischen, physischen und psychosozi-
alen Bediirfnisse von Patienten mit Muskeldystrophien
beachtet, kontraproduktive Coping-Strategien wie Hilflo-
sigkeit, dngstliche Erwartung und Fatalismus reduzierte
[4].

Der problemorientierte Umgang mit der Erkrankung
zeigt sich nach unseren Beobachtungen inshesondere in
einer pragmatischen Haltung der Patienten, sich mit den
fehlenden Heilungsmoglichkeiten zu arrangieren und
»das Beste« daraus zu machen. Viele Patienten scheinen
angesichts der ungewissen Krankheitsprogredienz kurz-
fristig zu planen. Sie vermeiden eine intensivere Ausein-
andersetzung mit der ferneren Zukunft und mit starker
angstbesetzten Krankheitsstadien.

In einer Untersuchung an Patienten mit Muskeldys-
trophie wiesen 97% kompensierende Bewegungsmuster
im Rahmen des problemorientierten Copings auf, und

72% nutzten technische Hilfsmittel. Dennoch wurden
emotionsorientierte Bewaltigungsstrategien doppelt so
hdufig beobachtet wie die problemorientierten. Auf-
grund der fehlenden kausalen Beeinflussbarkeit der
Erkrankung und der chronischen Progredienz erleben
die Patienten eine Hilflosigkeit resultierend in einem
eher emotionalen Coping [2].

Eine umfassende Untersuchung der unterschied-
lichen Phasen der Krankheitsverarbeitung, die den
Schweregrad der Erkrankung, den zeitlichen Abstand
zur Diagnosestellung sowie die subjektive Wahrneh-
mung und Bewertung der motorisch-funktionellen Ein-
schrankungen einbezieht und diese in Beziehung zu den
Coping-Stilen setzt, wurde nach unserer Literaturrecher-
che nicht durchgefiihrt.

Angste und Angsterkrankungen

Nach unseren Erfahrungen besteht ein enger Zusammen-
hang zwischen der neuromuskuldren Erkrankung und
Angsten. Im Vordergrund stehen dabei reale Angste, bei-
spielsweise existenzielle Angste wie Todesangst, Angst
vor einer drohenden Arbeitsunfihigkeit oder dem voll-
stdndigen Verlust der Eigenstandigkeit. Eine japanische
Studie [53] ergab, dass Patienten mit Muskeldystrophie
vom Typ Duchenne eine stets gegenwdrtige Todesangst
verspiiren, welche mit dem Schweregrad der Erkrankung
zunimmt. Viele Patienten leben mit dem Bewusstsein
einer real limitierten Lebenserwartung aufgrund poten-
tieller lebensbedrohlicher kardialer und pulmonaler
Begleiterkrankungen.

Unter Verwendung des halbstrukturierten Interviews
nach DSM-III-R konnte nachgewiesen werden, dass Pati-
enten mit Myotoner Dystrophie und Post-Polio-Syndrom
hohere Werte fiir Angstlichkeit im Vergleich zu einer
Kontrollgruppe aufwiesen, ohne die Kriterien einer gene-
ralisierten Angststérung zu erfiillen [10]. Von der Abwe-
senheit einer Angststorung wurde geschlossen, dass
diese nicht unbedingt mit einer muskuldren Erkrankung
einhergeht, sondern zumeist in der Folge durch die phy-
sischen Einschridnkungen auftritt [13]. In verschiedenen
Studien konnten keine signifikanten Unterschiede in
Bezug auf die aktuelle Punkt- (ca. 11%) und Lebenszeit-
komorbiditédt (32%) mit psychiatrischen Erkrankungen
zwischen drei Gruppen neuromuskulédrer Erkrankungen
(Fazioskapulohumerale Muskeldystrophie, Myotone Dys-
trophie Typ1 und Hereditdre Sensomotorische Neuropa-
thie (HMSN)) nachgewiesen werden. Weder Muskelkraft
noch Fatigue-Symptomatik waren korreliert mit psych-
iatrischen Erkrankungen [27].

Viele Patienten befiirchten negative Auswirkungen
ihrer Erkrankung, z.B. soziale Isolation, Verlust der
Erwerbstdtigkeit und der Eigenstidndigkeit. Sie berichten
von dem Gefiihl, aufgrund ihrer Kérperbehinderung und
Leistungseinschrankung gesellschaftlich entwertet zu
werden [38]. Gerade ein intaktes soziales Umfeld und
eine berufliche Einbindung sind wesentliche Ressourcen
der Krankheitsbewdltigung.
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Auch phobisch anmutende Angste spielen nach
unseren Beobachtungen hdufig im Sinne vielfdltiger
soziophobischer Stérungen (Agoraphobie, Sturzangst,
Klaustrophobie) in anndhernd allen Lebensbereichen
eine grof3e Rolle. Die Kriterien fiir phobische und andere
Angststorungen nach ICD-10 werden aber erfahrungs-
gemdfl zumeist nicht erfiillt. So berichten Patienten,
mehrere Stunden in der Wohnung bzw. im Wald nach
einem Sturz gelegen zu haben, ohne sich selbst aufrich-
ten zu konnen. Das oft daraus resultierende vermeidende
Verhalten fiihrt zu einer deutlich reduzierten Lebensqua-
litdt. Wegen der eingeschrdankten motorischen Koordina-
tionsfdahigkeit meiden Patienten mit neuromuskuldren
Erkrankungen moégliche Sturzgefahren, z.B. Menschen-
mengen sowie unebene Wege. Die Witterungsverhalt-
nisse in den Wintermonaten stellen fiir die Erkrankten
eine oft uniiberwindbare Hiirde dar. In der Konsequenz
verlassen sie das Haus nicht mehr, was falschlich als
Agoraphobie gedeutet werden kann.

Aufgrund des pathologischen Gangbildes sowie evtl.
einer Dysarthrie werden Patienten haufig als alkoholi-
siert oder geistig behindert verkannt. Durch offensicht-
liche duBere Merkmale der Erkrankungen (z.B. Facies
myopathica, offener Mund, erhéhter Speichelfluss, Pto-
sis) in Verbindung mit der Nutzung von Hilfsmitteln
verstarkt sich das Bild der Devianz. Um einer realen oder
vermeintlichen sozialen Stigmatisierung und Entwertung
zu entgehen, meiden viele Patienten die Offentlichkeit.

Dariiber hinaus werden aufgrund der zumeist unzu-
reichenden Barrierefreiheit und weiterer externer Bedin-
gungen, wie beispielsweise fehlender Unterstiitzung
beim Toilettengang, soziale Aktivititen vermieden und
Veranstaltungen nicht besucht. Unternehmungen set-
zen in diesen Fidllen komplexe logistische Hochstlei-
stungen voraus. So wird die Trinkmenge drastisch einge-
schrankt oder eine Windel genutzt, um einen grof3eren
Bewegungsradius zu ermoglichen. Spontane Unterneh-
mungen sind fiir schwerer betroffene Patienten kaum
realisierbar.

Die eingeschrankte Lebensqualitdt sowie der krank-
heitsbedingte Verlust befriedigender Freizeitaktivitdten
miinden ohne Intervention durch den chronischen Ver-
lauf der Erkrankung haufig in einer depressiven Sym-
ptomatik.

Depressivitat und Depression

Der Begriff Depression bezeichnet eine Gruppe von Sym-
ptomen, welche die Lebensqualitdt sowie den Krank-
heitsverlauf bei neurologischen Erkrankungen negativ
beeinflussen konnen [46]. Bei Patienten mit Myotoner
Dystrophie Typ 1 wurde eine Pravalenzrate von Depres-
sion von 34% gefunden [56], was die Bedeutung von
Depression im Leben der Erkrankten deutlich macht. Im
Vergleich liegt die Lebenszeitpravalenz fiir eine schwere
Depression bei Erwachsenen in Deutschland bei 16,4 %
[7], in Industrienationen allgemein wurde eine Lebens-
zeitpravalenz von 17,1% gefunden [22].
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Unserer Erfahrung nach spielt eine depressive Kom-
ponente bei allen neuromuskulidren Erkrankungen eine
bedeutsame Rolle. Aufgrund des chronischen Verlaufs
sowie der motorischen Einschriankungen mit Auswir-
kungen auf alle Lebensbereiche sind die protektiven
Ressourcen beziiglich einer depressiven Entwicklung
eingeschrdnkt. Das Vorliegen, nicht aber die Schwere
funktionell-motorischer Einschrdnkungen, begiinstigen
eine depressive Entwicklung [27]. Entsprechend wurde
kein Unterschied in der psychiatrischen Komorbiditat
bei Myotoner Dystrophie, FSHD und HMSN gefunden.
Ein Zusammenhang zwischen physischer Fatigue, Mus-
kelkraft und psychiatrischen Stérungen ergab sich nicht
[27]. Andere Studien [10, 43] fanden dagegen Unter-
schiede in der Depressionspravalenz einzelner Muske-
lerkrankungen. Dabei zeigte sich, dass Patienten mit
FSHD signifikant hoher auf der Hamilton Depressions-
skala scorten als Patienten mit Myotoner Dystrophie
[10]. Andererseits wurden bei Betroffenen mit Myotoner
Dystrophie eingeschrankte emotionale Reaktionen nach-
gewiesen, moglicherweise bedingt durch einhergehende
Lasionen im ZNS oder als Coping-Strategie im Hinblick
auf die moglichen Folgen der Erkrankung.

Die gesundheitshezogene Lebensqualitdt korreliert
negativ mit Depression und der Dauer der Erkrankung [1,
37]. Insbesondere bei einer Verschlechterung der moto-
rischen Funktionen wurde bei Patienten mit Myotoner
Dystrophie eine erhthte Depressionsrate gefunden [1,
37]. Nach unserer Erfahrung erfordert der fortschreiten-
de Funktionsverlust eine standige Auseinandersetzung
mit den Defiziten. Die wiederholte Einschrankung der
sozialen Integration durch die Einschrdankungen befrie-
digender Freizeitaktivititen sowie der Erwerbstatigkeit
durch betriebliche Umsetzung, notwendige Umschu-
lungsmafinahmen oder Erwerbsminderungsrente fiihren
bei den Patienten oft zu einer pessimistischen Einstel-
lung. Sie setzen sich mit dem friiheren Leistungsvermo-
gen auseinander und trauern um frithere Fahigkeiten
und Aktivitditen. Wenn die Trauer nicht abgeschlossen
werden kann, wird weiterhin das friihere Leistungsver-
mogen als Beurteilungskriterium fiir heutige Lebensqua-
litat gewahlt.

Bei Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen
erscheint die Ursache von Schlafstérungen als mégliches
depressives Symptom aufgrund von Ateminsuffizienz,
Schmerzen und erschwertem Lagewechsel vielschichtig.
Das Wissen um den erhohten muskuldren Kraftaufwand
verbunden mit der erforderlichen Planung von zeitauf-
wandigen Handlungsabldufen sowie die rasche Ermiid-
barkeit fithren bei den Betroffenen zu Einschrankungen
von Motivation und Aktivitdtsniveau.

Bei hohem Pflegebedarf wird in die Intimsphédre der
Patienten eingegriffen, wodurch das Gefiihl der Hilfs-
losigkeit verstdrkt wird. Eine grofie Belastung stellt die
Annahme von praktischer Hilfe in alltdglichen Belan-
gen dar. Die Kontrolle iiber Qualitat und Quantitdt der
alltdglichen Versorgung ist gefahrdet. Die Angst vor
Kontrollverlust in der Lebensfiihrung kann sich in Selbst-
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unsicherheit, Insuffizienzgefiihlen und aggressivem
Verhalten insbesondere Vertrauenspersonen gegeniiber
widerspiegeln. Besonders die unerwiinschte {iberfiir-
sorgliche und nicht erforderliche praktische Unter-
stiitzung wird oft als infantilisierend, den Selbstwert
bedrohend und entmiindigend empfunden. Im Gesamt-
gefiige von individueller Vulnerabilitdt und belastenden
Lebensereignissen kann hieraus die Entwicklung einer
Depression begiinstigt werden.

Lebensqualitat

Fiir die Lebensqualitdt bei chronischen Krankheiten wird
ein enger Zusammenhang mit der Art der Krankheitshewal-
tigung und Krankheitsverarbeitung beschrieben [35]. Die
gesundheitshezogene Lebensqualitdt wird ein zunehmend
relevantes Evaluationskriterium in der Medizin [8, 9]. In
der Regel werden mit Psyche, Soziales, Physis und Alltag
vier Grunddimensionen der Lebensqualitdt beschrieben.
Zusdtzlich wird auch eine unspezifische Komponente des
allgemeinen Wohlbefindens postuliert [45].

Erkrankungsspezifische Fragebdgen werden bei neu-
rologischen Erkrankungen zur Erfassung von Lebens-
qualitdt bei M. Parkinson, Multipler Sklerose, Schlag-
anfall, Epilepsie, Amyotropher Lateralsklerose (ALS)
etc. eingesetzt [29, 31, 51, 52, 54]. Fiir neuromuskulire
Erkrankungen werden der Einsatz von erkrankungsspe-
zifischen Fragebdgen wie dem INQoL [16, 48] und fiir
die gesundheitsbezogene Lebensqualitdt der SF-36 und
andere weniger spezifische Instrumenten beschrieben 5,
6, 16, 18, 30, 42].

Aus den Untersuchungen ergaben sich Hinweise auf
mogliche Einflussvariablen. Unterschiede waren bei-
spielsweise bedingt durch die Art der Erkrankung. So
ergaben sich fiir Patienten mit Muskeldystrophie vom Typ
Becker-Kiener hohere Lebensqualitdtswerte im Vergleich
zu anderen Muskeldystrophien [18]. Einen maf3geblichen
Einfluss auf die Lebensqualitdt hatten emotionale Ver-
dnderungen (z.B. Depressivitit) [5]. Bilanzierend wurde
der Bedarf an einem fiir neuromuskuldre Erkrankungen
validierten Lebensqualitdtsmessinstrument abgeleitet
[6].

Auch in der praktischen Arbeit mit neuromuskular
Erkrankten zeigt sich, dass Lebensqualitit nicht aus-
schliefllich abhdngig vom Schweregrad der Symptome, der
Prognose und dem Verlauf ist. Haufig ist zu beobachten,
dass Patienten mit sehr ausgepragten gesundheitlichen
Einschrdankungen, z.B. bei ALS oder Muskeldystrophie
vom Typ Duchenne, eine hohe subjektive Lebensqualitat
berichten. Betroffene helfen teilweise sogar ihrem sozia-
len Umfeld bei der Bewaltigung und unterstiitzen andere
Betroffene im Umgang mit ihren Erkrankungen, ohne dass
hierdurch der Eindruck eines pathologischen oder ina-
ddquaten Verarbeitens der Erkrankung entsteht. Andere
neuromuskuldr Erkrankte schildern kurz nach Diagnose-
stellung oder im spateren Verlauf der Erkrankung mit
weniger ausgepragten Symptomen dagegen eine deutlich
eingeschréankte Lebensqualitat.

Es erscheint in einem ersten Schritt erforderlich,
zu den leicht bestimmbaren Parametern wie Alter,
Geschlecht, Art der Erkrankung und Erkrankungsdauer
weitere potentielle Einfliisse auf Krankheitsverarbeitung
und Lebensqualitdt zu bestimmen und im Anschluss
deren Effekte bei unterschiedlichen Erkrankungen zu
vergleichen, um bestehende Interventionen zu verbes-
sern und weitere Interventionen gezielt planen und
evaluieren zu konnen.

Ferner scheint es sinnvoll, hierbei Hinweise auf
potentielle Komorbiditdten zu erhalten, um angemessen
zu intervenieren. Hilfreich wire die Bestimmung von
Kriterien zur Auswahl von Betroffenen, die von gezielten
Praventionsmafinahmen profitieren kénnen.

Haufig erleben Betroffene eine geringe Lebensqua-
litdt, wenn der Vergleich des aktuellen Leistungsver-
mogens mit den Moglichkeiten vor der Erkrankung im
Vordergrund steht.

In der Literatur werden unterschiedlich lautende
Untersuchungsergebnisse zum Zusammenhang des
Schweregrades der Erkrankung und der Lebensqualitdt
diskutiert [16, 29, 30, 41]. Daraus ergibt sich kein einheit-
liches Bild zur Krankheitsverarbeitung und Lebensquali-
tdt bei neuromuskuldren Erkrankungen.

Datenerhebung zur Krankheitsverarbeitung bei
neuromuskularen Erkrankungen

Im Fokus unserer Untersuchung soll die Wechselwirkung
von Krankheitsverarbeitung und gesundheitshezogener
Lebensqualitit, affektiver Situation, Angsten in Bezug
auf die Erkrankung und Selbstdandigkeit bei Aktivitdten
des tdglichen Lebens stehen. Ziel ist, potentielle Unter-
schiede bezogen auf einzelne neuromuskuldre Erkran-
kungen zu erheben und dadurch weitere Hinweise zur
Interventionsplanung zu erhalten.

In der ersten Phase der Datenerhebung zur Krank-
heitsverarbeitung bei neuromuskuldren Erkrankungen
wird ein neu zusammengestelltes Erhebungsinstrument
eingesetzt. Die untersuchte Stichprobe basiert auf der
stationdren Klientel einer Rehabilitationsklinik mit
Schwerpunkt der Rehabilitation bei neuromuskuldren
Erkrankungen.

Den Ausgangspunkt fiir die Zusammenstellung des
Erhebungsinstrumentes bildete die Bewertung qualita-
tiver Daten aus Gesprachskreisen und Einzelgesprachen.
Hieraus ergaben sich die Schwerpunkte fiir ein quanti-
tatives Erhebungsinstrument. Weitgehend wurden stan-
dardisierte und normierte Verfahren gewdhlt. Die Krank-
heitsverarbeitung wird mit dem Freiburger Fragebogen
zur Krankheitsverarbeitung in der Kurzform FKV-Lis [36]
erhoben. Mit dem gut etablierten SF-36 in der Version 2.0
[32, 33] wird die Lebensqualitit erfasst. Der SF-36 ermog-
licht eine differenzierte Bewertung der korperlichen
und kognitiven Aspekte der Lebensqualitat. Korperliche
Aspekte werden besonders an der Gehfdhigkeit orientiert
erhoben. Dies erscheint besonders geeignet fiir die Erfas-
sung der Auswirkungen vieler neuromuskuldrer Erkran-
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kungen. Zudem liegen fiir den SF-36 Ergebnisse und
Normen aus grofen Stichproben vor, dies ermdglicht
den Vergleich mit anderen chronischen Erkrankungen.
Konkret liegen auch Daten fiir neuromuskulédre Erkran-
kungen vor [5, 6]. Die Depressivitdt wird mit dem Beck-
Depressions-Inventar II (BDI-II) in der deutschen Version
[22] und die Selbstdndigkeit bei Aktivitdten des taglichen
Lebens mit dem Barthel-Index (BI) [24] zur Selbstbeur-
teilung erhoben. Im Vergleich der Fremd- und Selbstbe-
urteilung des Barthel-Indexes ergaben sich hohe Uber-
einstimmungen [15]. Zusétzlich wurden die Erfahrungen
in der Arbeit mit neuromuskuldr Erkrankten qualitativ
ausgewertet, Items zu erkrankungsbezogenen Angsten
generiert und in das Erhebungsinstrument integriert.
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