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Vorwort

Die multiple hereditdre Exostosenkrankheit (MHE) ist eine
Systemerkrankung des Skeletts. Sie wird autosomal-dominant
vererbt. Das Vorkommen in der Bevdlkerung wird auf ungeféahr
1:50.000 geschatzt. Eine Einwohnerzahl von 81 Millionen lasst also
auf ca. 1.600 Erkrankte in Deutschland schliel3en.

Man geht davon aus, dass bei nur etwa zwei Drittel aller Betroffenen
die Krankheit festgestellt wird. Das bedeutet, dass bei einem Drittel
der Betroffenen MHE nicht als solches diagnostiziert
beziehungsweise nicht arztlich behandelt wird.

Wahrend eine Vielzahl von organmedizinischen Untersuchungen zur
Genetik und Orthopadie bereits vorliegen fehlen wissenschaftlich
fundierte Aussagen zur Versorgung MHE-erkrankter Patienten und
deren Angehorigen.

Dieser Aspekt wurde im Vergleich zur medizinischen Seite der
Exostosenkrankheit noch nicht standardisiert beschrieben.

Ziel dieser Untersuchung ist die Erfassung und Beschreibung der
Versorgung MHE-Erkrankter aus Sicht der Patienten und ihren
Angehdrigen sowie auf der Basis einer Expertenbefragung, um
eventuelle Licken wund Mangel beziuglich der Versorgung

aufzudecken.
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1 Theoretischer Teil

1.1 MHE — Die Erkrankung

111 Hintergrund und Geschichte

Die multiple hereditare Exostosenkrankheit (MHE) ist eine
Systemerkrankung des Skeletts unterschiedlicher Auspragung. Diese
Form der Exostosen wird autosomal-dominant vererbt (Ehrenfried,
1917). Das Vorkommen in unserer Bevdlkerung wird haufiger
beobachtet als bei anderen Rassen und auf ungefahr 1:50.000
geschatzt (Leube, 2003). Eine Einwohnerzahl von 81 Millionen |asst
also auf ca. 1.600 Erkrankte in Deutschland schlie3en. Hierbei ist zu
berucksichtigen, dass nur bei etwa zwei Drittel aller Betroffenen die
Krankheit festegestellt und als MHE diagnostiziert wird. Bei dem
verbleibenden Drittel wird die Erkrankung fehl diagnostiziert bzw. gar
nicht arztlich behandelt.

Einige isolierte Bevolkerungsgruppen wie die Chamorros auf Guam
oder die Ojibway Indianer aus Pauingassi in Manitoba, Canada
haben eine weitaus hohere Pravalenz mit 100 bis 1310
Erkrankungen pro 100 000 Einwohnern (Stieber et al., 2001).

Die Exostosenkrankheit ist auch bekannt unter dem Namen
Osteochondrom.

,pDas Osteochondrom ist ein kappenartig mit Knorpelgewebe
uberzogener knocherner Vorsprung auf der AuRenflache des
Knochens.” (Khurana et al., 2002).

Man unterscheidet die solitare von der hereditaren Form (Shapiro et
al. 1979). Histomorphologisch besteht zwischen den solitaren und
der multiplen Exostosenform kein Unterschied (Bader und Grill,
2000).

In der Literatur findet man synonym auch die Bezeichnungen

.Multiple Kartilaginare Exostosen®, ,Multiple Osteochondrome®,



,2Hereditary Multiple Exostoses”, ,Familiare Aclasie” (Jaffé, 1943)
usw.

Historisch war wahrscheinlich John Hunter der Erste, der MHE
erwahnte. 1786 beschrieb er in seinen ,Lectures on the principles of
surgery“ einen Patienten mit multiplen Exostosen (Stieber et al.,
2001). 1814 veroffentlichte Boyer die erste Beschreibung einer
Familie mit MHE, 1825 folgte die Beschreibung einer zweiten Familie
durch Guy. Die Bezeichnung ,Multiple Hereditare Exostosen |asst
sich auf Virchow zurickfuhren, der diesen Namen 1876 einfuhrte
(Virchow, 1876). Die meisten klinischen Aspekte der Erkrankung
wurden im spaten 19. Jahrhundert beschrieben. Die Einfuhrung in
die amerikanische Literatur erfolgte 1915 durch Ehrenfried
(Ehrenfried, 1917).

Einen grolien Beitrag zur Differenzierung in der Pathologie von MHE
zu ahnlichen kartilaginaren Erkrankungen, wie zum Beispiel die
Ollier's Krankheit, leistete 1943 Jaffe.

Bereits in einem Durchschnittsalter von etwa drei Jahren zeigen
Betroffene eine klinische Manifestation, wie die Ausbildung
zahlreicher, Uber das gesamte Skelettsystem verteilten,
Knochenauswichsen unterschiedlicher GroRe.

Bei den Exostosen handelt es sich um gutartige Knochenvorspringe
oder Knochenausstulpungen, die gestielt oder breitbasig am
Knochen, meist epiphysennah entstehen. Prinzipiell kénnen alle
Knochen betroffen sein, bevorzugt werden jedoch die langen
Roéhrenknochen (94% kniegelenksnah, 50% proximaler Humerus,
40-60% Unterarm mit Verklirzung der Ulna und Radiusdeviaton,
Skapula, Rippen, Wirbelsaule, Becken), wahrend Gesicht und
Schadel im Allgemeinen verschont bleiben (Parsch, 2003). Die

Pradilektionsstellen der Exostosen zeigt Abbildung 1.



MHE - Die Erkrankung

Pradilektionsstellen I Gesicht/Schadel
et (sehr selten)

Abbildung 1: Pradilektionsstellen der Exostosen

Die Exostosen zahlen zu den gutartigen Knochentumoren. Das
Ausmal, die Grofle und Anzahl dieser variiert stark von Patient zu
Patient. Es sind Patienten beschrieben, die einen fast subklinischen
Verlauf zeigen, mit der Ausbildung nur sehr weniger, kleiner
Exostosen. Diese werden oftmals eher als kosmetisches Problem
empfunden. Die funktionelle Beeintrachtigung steht hierbei im
Hintergrund. Im Gegensatz dazu kénnen groflere oder ungunstig
gelegene Exostosen  zu schwerwiegenden, somatischen
Beeintrachtigungen  wie  Schmerzen, = Wachstumsstérungen,
Druckatrophien (Usuren), Drucklahmungen oder
Durchblutungsstérungen flihren. Die meist geflrchteste Komplikation
ist die maligne (bdsartige) Entartung der Knochenvorspriinge. Sie
wird bis heute kontrovers diskutiert, ihre Haufigkeit wird aber mit
0,5%-2% (Peterson, 1989) als selten eingestuft.



1.1.2 Genetik

Bereits im Jahre 1925 erforschten die Mediziner Stocks und
Barrington die Erkrankung Multiple Hereditare Exostosen. Seit dieser
Zeit ist bekannt, dass die Vererbung von MHE autosomal-dominant
erfolgt und eine nahezu komplette Penetranz aufweist (Hennekam,
1991).

Multiple Exostosen beruhen auf einer Keimbahnmutation in
unterschiedlichen Genen.

Gegenwartig konnte man drei verantwortliche Gene identifizieren
Ext1 auf Chromosom 8q24.1, Ext2 auf Chromosom 11p11-13 und
Ext3 auf Chromosom 19p (Le Merrer et al., 1994).

Die Gene aus der EXT-Familie sind an der Synthese von
Heparansulfat beteiligt. EXT1 und EXT2 codieren homologe
Glycoproteine ahnlicher GroRe und Struktur. Diese Glycoproteine
werden ubiquitar im gesamten Skelettsystem exprimiert. Sie sind in
der Membran des endoplasmatischen Retikulums lokalisiert und
stehen in engem Zusammenhang mit der Aktivitat der D-
Glucuronyltransferase und der N-Acetyl-D-Glucosaminyltransferase.
Heparansulfat ist ein komplexes Polysaccharid und beteiligt an
verschiedenen Zellfunktionen wie beispielsweise Zelladhasion,
Zellproliferation und als Signal-Induktur fur den growth-factor (Woods
und Couchman, 1998).

Wuyts und Van Hul (Wuyts und Van Hul, 2000) entwickelten ein
Modell zur Entwicklung der Exostosen auf der Basis einer Mutation
im EXT-Gen. Zum besseren Verstandnis fuhrten sie ihre
Untersuchung am tout-velu-Gen, das Aquivalent zum EXT-Gen der
Drosophila, durch.

An der Differenzierung des Knorpelgewebes sind Signalproteine
(hedgehog, Indian hedgehog) beteiligt. Das Signalprotein Indian

hedgehog wird in Chondrozyten selbst exprimiert und gelangt per



diffusionem in das Perichondrium (Vortkamp et al., 1996). Dort
kommt es Uuber einen negativen Feedback-Mechanismus zur
physiologischen Regulation der Chondrozytendifferenzierung. Wuyts
und van Hul konnten zeigen, dass dieser Mechanismus durch eine
Mutation im EXT-Gen und der damit einhergehenden Stérung der
Diffusion von Indian hedgehog in das Perichondrium gestort ist, mit
der Folge einer abnormalen skelettalen Entwicklung und der
Ausbildung von Osteochondromen.

Mindestens 74 Mutationen sind entdeckt, die in der Mehrzahl zu
einem Kettenabbruch flihren. Nahezu jede Familie besitzt ihre eigene
Mutation.

Inwieweit eine Beziehung zwischen Genotyp und Phanotyp vorliegt,
ist noch sehr unklar. Die sichtbare Auspragung der Exostosen bei
verschiedenen Individuen ist demnach selbst bei bekanntem

Genotyp nicht vorhersehbar (Leube, 2003).

Eine Verknupfung von MHE mit anderen genetischen Syndromen ist
durchaus moglich. Wahrend die ausschlielliche Ausbildung von
Exostosen die Folge nur kleiner Mutationen ist, kdnnen groRere
Mutationen der EXT-Gene durchaus ganze genetische Syndrome zur
Folge haben. Multiple Exostosen werden gehauft auch beobachtet
bei Patienten mit dem Langer-Giedion-Syndrom (LGs), Tricho-Rhino-
Phalangeal-Syndrom Typ II (TRP IlI) sowie dem DEFECT 11-
Syndrom. Patienten mit TRP |l zeigen neben den Exostosen
zusatzlich eine mentale Retardierung, konisch geformte Epiphysen
sowie eine atypische Facies (Langer et al., 1984). Dieses Syndrom
ist die Folge einer Deletion des TRP-Gens welches proximal des
EXT1-gens liegt. Eine vollstandige Deletion des EXT2 Gens auf dem
Chromosom 11p11-p12 fuhrt zu dem Defect 11-Syndrom, welches
neben den Exostosen zu craniofacialen Dysostosen und auch zu

mentalen Retardierungen fuhrt (Wuyts et al., 2000).



1.1.3 Diagnosestellung

Die Diagnose MHE kann sich unter Umstédnden als schwierig
erweisen. Einige Familien berichten tber Arzte, die nicht in der Lage
waren, die Diagnose MHE zu stellen. Stattdessen behandelten sie
jedes Symptom und jede Nebenwirkung einzeln (Michelson und
Wynn, 2001).

In vielen Fallen kann mit Hilfe einer ausfuhrlichen Anamnese sowie
der korperlichen Untersuchung bereits die Verdachtsdiagnose MHE
gestellt werden. Dieser Verdacht erhartet sich besonders bei
genetischer Disposition des Patienten. Um die Diagnose MHE zu
verifizieren, reicht in der Regel ein einfaches Rontgenbild, dem so
genannten Projektionsradiogramm.

Die Computertomographie (CT) und Magnetresonanz-Tomographie
(MRT) finden ihre Anwendung bei der Beurteilung von Exostosen am
Korperstamm (Becken, Wirbelsaule), da die Projektionsradiographie
in dieser Region keine detaillierte Beurteilung zulasst.

Uber die genaue Beschaffenheit der Knorpelkappe der Exostosen
kann am besten die Sonographie (Utraschalluntersuchung)
Aufschluss geben. Hierbei ist zu beachten, dass gerade bei
sonographischen Untersuchungen die Erfahrung des Untersuchers
eine entscheidende Rolle spielt. Auch bei der Diagnostik von
begleitenden  Komplikationen = der  Exostosen findet die
sonographische Untersuchung ihre Bedeutung. Arterielle oder
vendse Thrombosen, Aneurysma oder Pseudoaneurysma und auch
das Vorhandensein von Bursitiden werden sonographisch
diagnostiziert. Allerdings erhalt man keine Informationen Uber den
darunter liegenden Knochen.

Eine Untersuchungsmethode zur Darstellung der Gefalle mit
eventuellen Verschlissen durch Kompression einer Exostose auf
das Gefal ist die Angiographie. Hier ist jedoch besonders auf eine

klare Indikationsstellung zu achten, da es sich um eine invasive



Untersuchungsmethode handelt, die zusatzlich mit verschiedenen,
nicht unerheblichen Risiken einhergeht. Hier zu nennen sind
insbesondere die anaphylaktische/ allergische Reaktion bis hin zum
lebensbedrohlichen, anaphylaktischen Schock, sowie eine durch die
Toxizitat des Kontrastmittels entstehende Nierenschadigung, die in
einem Nierenversagen enden kann.

Die Untersuchung mit der 2-(fluorid 18)-fluoro-2 desoxy-D-Glucose
(FDG) Positronen-Emissions-Tomographie (PET) hat sich aufgrund
der geringen Aussage und der hohen Kosten nicht bewahrt.

Auch die histologische Untersuchung durch den Pathologen ist nur
im Zusammenhang des Gesamtkortex sinnvoll, da sonst

Fehlinterpretationen der Bilder kaum zu vermeiden sind.

114 Therapie/Operationsindikationen

Da Operationen immer lebensbedrohliche Gefahren fur den
Patienten bergen kdnnen, wie z. B. Narkosezwischenfalle, Blutungen
oder Infektionen, ist hier die Indikationsstellung besonders streng.
Grundsatzlich muss nicht jede Exostose operiert werden, da
Patienten nicht selten multiple Lokalisationen aufweisen und so
zahllose, nicht nutzbringende Operationen erleiden mussten. Im
Falle einer funktionellen Beeintrachtigung durch die Exostose, wie
bereits oben beschrieben, ist die Indikation zur Operation im

Einzelfall gegeben (Parsch, 2003).

Operationsindikationen (Peterson, 1989)

e Schmerzen ausgehend von der Exostose
e Schmerzhafte Bursa Uber der Exostose
e Abweichendes Wachstum (z.B. Valgusdeformitat der

Knieachse, Beinverkirzung) von der Exostose verursacht



e Eingeschrankte  Gelenkbeweglichkeit von  gelenknaher
Exostose

e Sehnen, Nerv- oder Gefalirritation durch Verklemmung an der
Exostose

e Eine offensichtliche kosmetische Beeintrachtigung durch die
Exostose

e Rasche Groflenzunahme

Eine Rezidivneigung der Exostosen nach operativer Entfernung wird
diskutiert.

1.15 Begleit-/Folgeerkrankungen

Allgemein lassen sich die Folgeerkrankungen in psychisch und
physisch einteilen. Sowohl die psychischen als auch die physischen
Begleit-/Folgeerkrankungen stehen in enger Beziehung zum

individuellen Ausmalf3 von der Erkrankung MHE.

1.1.5.1 Physische Folgeerkrankungen

Wie bereits oben erwahnt, handelt es sich bei der
Exostosenkrankheit in der Regel um gutartige Knochentumoren.
Dennoch kann mit der Erkrankung eine Reihe von Komplikationen
einhergehen. Je nach Auspragung der Exostosen variieren diese
stark. Eine haufige Begleiterscheinung sind Schmerzen im Gebiet
der Exostose. Diese werden in der Regel durch entzindliche
Verletzungen des umliegenden Gewebes verursacht. Liegen die
Exostosen in direkter Nachbarschaft von Sehnen, Nerven und
Gefallen kdonnen sie zu Kompressionen dieser Strukturen und somit
zu Lahmungserscheinungen, Funktionsausfallen oder Schadigungen
der betroffenen Region fluhren. In seltenen Fallen kommt es sogar zu

einer Kompression des Spinalkanals, was mit erheblichen



Behinderungen einhergehen kann. (Ergun et al., 1997). Theoretisch
kann jede Struktur durch Kompression einer Exostose beeintrachtigt
sein. So beschreibt bereits 1963 der Wissenschaftler Salomon
Obstruktionen der  ableitenden Harnwege sowie des
Gastrointestinaltraktes (Salomon, 1963). Beschrieben wurden auch
Patienten mit Dysphagien (Schluckstérungen), verursacht durch
groliere Exostosen im Bereich der ventralen Halswirbelsaule (Barros
et al., 1995), sowie Verlaufe mit Auftreten eines Spontanhamothorax
(Einblutungen in den Brustkorb) als Folge von multiplen Exostosen
der Rippen (Castells et al.,, 1993). Weitaus bedeutender ist jedoch
die Tatsache, dass regelhaft ein ungleichmaliiges Korperwachstum
in Erscheinung tritt. Studien zeigen, dass uber 36,8% der Manner
und 44,2% der Frauen mit MHE im Durchschnitt eine Korperlange
unterhalb der  funften Perzentile im Vergleich zur
Allgemeinbevolkerung aufweisen  (Wicklund et al.,, 1995).
Anzumerken ist, dass die ,SitzgroRe“ im Vergleich ,Standgrofe”
weniger abweichend ist, woraus resultiert, dass das
Extremitatenwachstum  disproportional zum  Wachstum  der
Wirbelsaule ist (Shapiro et al., 1979). Erhebliche Beinlangen-
differenzen (> 2 cm) in 10%-50% der Falle sowie Deformitaten
verschiedener Gelenke, vor allem das Huft-, Knie- und Sprunggelenk
betreffend, sowie Asymmetrien im Bereich des Brustkorbes und
Beckengurtels sind typisch.

Es wird auBerdem diskutiert, ob es bei Patientinnen mit MHE
gehauft zu Kaiserschnittgeburten kommen kénnte. Dieses wird durch
im kleinen Becken liegende Exostosen begrundet, die den
naturlichen Weg des Kindes durch den Geburtskanal hindern

konnten.
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1.1.5.2 Psychische Folgeerkrankungen

Im Gegensatz zu vielen anderen Erkrankungen ist MHE, abhangig
von der Auspragung, den Patienten haufig auf den ersten Blick
anzusehen. Dies kann flr den einzelnen eine sehr grol3e psychische
Belastung darstellen. Angste und Unsicherheit bis hin zu
Stigmatisierungserleben konnen die Folge sein. Eine eventuelle
Einschrankung der Partizipation im sozialen Umfeld und damit eine
deutliche  Einschrankung der Lebensqualitat durch  die
Exostosenkrankheit sowohl bei den Erkrankten selbst, wie auch bei
ihren Angehdrigen, sind vorstellbar. Beispiele hierfur finden sich im
,0as MHE und ich Handbuch®, auf welches im nachsten Abschnitt
genauer eingegangen wird.

Angst und Unsicherheit machen sich bei Betroffenen breit, da die
Erkrankung MHE aufgrund ihrer Seltenheit weitgehend unbekannt
ist. Das Bekanntmachen der Exostosenkrankheit kann eine weitere
Licke in der Versorgung der Patienten schlie3en.

Explorative Studien, die diesen Bereich abdecken, existieren bisher
nicht.

Die Seltenheit der Erkrankung und die daraus resultierende
Unsicherheit sowohl bei den Betroffenen selbst als auch eventuelle
Unsicherheiten seitens der Haus — bzw. Kinderarzte, die in der Regel
als primare Ansprechpartner fungieren, fihren dazu, dass Patienten
gezwungen sind, sich selber Informationen Uber die Erkrankung zu
beschaffen, um Entscheidungen Uber ihren weiteren Therapieverlauf
mitbestimmen zu konnen. Einen wichtigen Beitrag hierzu kann die
Selbsthilfegruppe leisten, die es den Patienten ermdoglicht,
Informationen auszutauschen, und die immer wieder neueste

Erkenntnisse uber MHE den Mitgliedern zuganglich macht.
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1.1.6 Die MHE Selbsthilfegruppe

1.1.6.1 Die Griundung

Am 25. September 2002 wurde die "Bundesselbsthilfevereinigung
Multiple kartilagindre Exostosen (Osteochondrome)" in das

Vereinsregister des Amtsgerichts Oldenburg eingetragen.

Doch diesem geht ein langer Weg voraus. Bereits im Jahre 2000,
wurde bundesweit die Grindung einer Selbsthilfegruppe (SHG) fur
die von MHE Betroffenen und deren Angehérige vollzogen

(http://www.exostosen.de).

Im Laufe des Jahres 2001 wurde die SHG im Zuge ihrer
Offentlichkeitsarbeit wiederholt und von verschiedenen Seiten auf die
Maglichkeit, als bundesweit arbeitende Selbsthilfegruppe finanzielle

Unterstitzung zu bekommen, hingewiesen. Auch den Hinweis auf

die fehlende Rechtssicherheit und Seriositat einer "nur
Selbsthilfegruppe fir Menschen und Institutionen, die mit ihnen

zusammenarbeiten wollten, horte sie oft.

So kam die "verbindliche Rechtsform", also eine Vereinsgrindung

ins Gesprach, die im darauf folgendem Jahr verwirklicht wurde.

1.1.6.2 Ziele und Aufgaben

Ein wichtiger Aspekt der Arbeit der Selbsthilfegruppe stellt der
personliche Austausch der Betroffenen und deren Angehérigen
untereinander dar. Zu diesem Zweck werden regelmalig regional

und jahrlich bundesweit Treffen organisiert. Weiterhin gibt es eine
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Adressenaustauschliste, in die Betroffene aufgenommen werden, die
mit der Weitergabe ihrer Adressen einverstanden sind. Diese
Adressenaustauschliste ermoglicht einen intensiven  Kontakt
zwischen den Betroffenen und deren Angehorigen, der so durch das

jahrliche Treffen nicht ausreichend gegeben ist.

Des Weiteren arbeitet die SHG daran, Informationen uber MHE und
Erfahrungen mit der Erkrankung zu verbreiten und Interessierten

zuganglich zu machen.

e An erster Stelle stehen dabei die Informationen auf den
Internetseiten www.exostosen.de. Hier findet man ein
weitreichendes Spektrum beginnend bei wissenschaftlichen
Abhandlungen bis hin zur Bewaltigung von Alltagsproblemen.

e Aktuelle Informationen werden durch einen per E-Mail
versandten "EXOSTOSEN-Rundbrief" verbreitet.

o Ausfuhrlicher kénnen aktuelle Themen in der Zeitschrift
"EXOSTOSEN im BLICK." behandelt werden.

» Einzelne Veroffentlichungen zur Exostosenkrankheit konnen
sowohl als Papier-Kopie oder als elektronische Datei
erworben oder auch als Bibliographie auf CD-ROM von der
SHG ausgeliehen werden.

« Ein Informationsfaltblatt bietet die Maoglichkeit zu einer
ersten inhaltlichen Anndherung an die Krankheit und an die
Selbsthilfe.

« Eine etwas ausfihrlichere Ubersicht in gedruckter Form
beinhaltet die Informationsmappe <EXOSTOSEN-
Selbsthilfe>

o Eine weitere Mdglichkeit zur Informationsgewinnung stellen
die Seiten mit den ausgesuchten Links dar, die auf der
Website der SHG unter dem Menupunkt "Selbsthilfe" zu

finden sind.
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Ein weiteres Ziel ist es, auch das soziale Umfeld der Erkrankten mit
einzubeziehen. ,Das MHE und ich Handbuch® ist ein Berater fur
Familie, Freunde, Lehrer und Klassenkameraden von MHE-
Betroffenen. Sowohl Hintergrund und Informationen Uber die
Erkrankung als auch eine Reihe von Erfahrungsberichten Erkrankter
und Angehdriger erlauben einen kurzen Einblick in das Leben mit
MHE.

Dieses ,MHE and Me Handbook® wurde mit der Erlaubnis von ,MHE
and Me*“, einer amerikanischen Selbsthilfegruppe flr Kinder mit MHE
und deren Familien, Ubersetzt und Uber die Seite der deutschen SHG

im Internet zuganglich gemacht.

Professionell unterstiitzt wird die SHG durch Arzte verschiedener
Fachrichtungen wie z.B. Orthopadie, Chirurgie oder Padiatrie.
Aulerdem bietet ein psychologischer Beirat seine professionelle
Hilfe und Unterstitzung an. Erleichtert wird diese Hilfe unter
Anderem durch eine psychosoziale Beratung per Telefon durch eine
Fachkraft, die es ermdglicht, sich, falls gewlnscht anonym, beraten

zuU lassen.

Durch einen Betroffenenkataster bekommen die Mitglieder die
Moglichkeit, sich untereinander auszutauschen, Adressen ihrer
behandelnden Arzte weiterzuleiten, um somit die Arztwahl zu
erleichtern. Dies kann wiederum eventuelle Verzégerungen in der
Behandlung verringern.

Insgesamt tragt die SHG wesentlich dazu bei, die Versorgung der

MHE-Erkrankten zu verbessern.
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1.2 Versorgungsforschung

1.2.1 Weshalb Versorgungsforschung

Die Lage im deutschen Gesundheitswesen zeichnet sich derzeit
unter Anderem dadurch aus, dass der Vielfaltigkeit der Probleme bei
der Versorgung kranker Menschen keine hinreichenden
Ldsungsansatze gegenuber stehen. ,Die groRen Akteursgruppen in
diesem Feld — Praktiker, Politiker und Wissenschaftler — haben
bisher keine schlissige Antwort auf die drangende Frage gefunden,
wie die Okonomischen und qualitatsbezogenen Probleme im
Gesundheitswesen geldst werden konnen“ (Pfaff, 2003). Dies liegt
sowohl an der Komplexitat der Problematik als auch an einer
begrenzten Kapazitat auf Seiten des Gesundheitswesens. Letzteres
ist wiederum durch eine mangelnde Problemverarbeitungskapazitat
im Sinne eines Fehlens von ausreichend Daten und mangelndem
Wissen Uber die Versorgungssituation und ihrer inneren Struktur mit
verursacht.

Hier setzt die Versorgungsforschung an. |Ihr Ziel ist es,
anwendungsnahes Wissen Uber die Praxis der Kranken- und
Gesundheitsversorgung zu gewinnen und der Offentlichkeit
zuganglich zu machen. Zu diesem Zweck wird eine Bricke zwischen
den sozialwissenschaftlichen Theorien, der klinischen Medizin und

dem Wissen der Versorgungspraktiker geschlagen (SVR, 2002).

1.2.2 Stellenwert der Versorgungsforschung in

Deutschland

In Deutschland besteht trotz aller Bemuhungen in den letzten Jahren
ein grof3er Nachholbedarf auf den Gebieten der Gesundheitssystem-

und der Versorgungsforschung.
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Eine an internationale Standards angepasste Versorgungsforschung
gibt es erst seit wenigen Jahren (Hurrelmann und Laaser, 1998). Mit
sechs Millionen Euro fordern sowohl Krankenkassen als auch das
Bundesforschungsministerium seit 1999 Versorgungsforschungs-
projekte in Deutschland. Diese Projekte gliedern sich in zwei Phasen.
Die erste Forderphase befasste sich unter Anderem mit dem
Krankheitsbild der Schizophrenie oder Stirzen in Pflegeheimen. Die
laufenden Projekte der zweiten Phase betreffen beispielsweise die
Versorgung chronisch kranker Menschen oder Qualitatssicherung

am Beispiel Rheuma (Rieser, 2005).

Der Deutsche Arztetag entschied Anfang Mai 2005, eigenstandige
Projekte der Versorgungsforschung in den nachsten sechs Jahren
mit weiteren 4,5 Millionen Euro zu fordern (Deutsches Arzteblatt,
2005). In den USA hingegen werden bereits seit 1950 betrachtliche
finanzielle Mittel flr die Versorgungsforschung von den zustandigen
National Institutes of Health (NIH) bereitgestellt. Im Jahr 1999
beliefen  sich  allein die staatlichen  Mittel far die
Versorgungsforschung auf ca. 490 Millionen Dollar; eine Summe, die
von amerikanischen Experten immer noch als zu gering angesehen
wird (Hadley, 2000). Nach Meinung einiger amerikanischer Fachleute
ist eine effektive und effiziente Gesundheitsversorgung in hoherem
MaRe von den Erkenntnissen der Versorgungsforschung als von
denen der biomedizinischen Forschung abhangig (Hadley, 2000).
Ahnlich ist die Entwicklung in anderen Landern. Bereits 1988 erfolgte
in Grol3britannien die Etablierung eines speziellen Forderprogramms
fur Versorgungsforschung, mit dem Ziel, die finanziellen Mittel auf
1,5% des National Health Services-Budget aufzustocken (Crombie
und Davies, 1997).
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Die immer noch mangelhafte Situation in Deutschland wurde auch in
einer Stellungnahme der arztlichen Zentrale zur Qualitatssicherung
(AZQ) aufgegriffen. Unter Anderem wird hier die unzureichende
Anpassung der Leistungsangebote an die Bedurfnisse der Patienten
als wesentliche Ursache flir Versorgungsmangel genannt. Allerdings
kommt die AZQ zu dem Ergebnis, dass Aspekte der Uber-, Unter-
und Fehlversorgung nur dann wissenschaftlich fundiert beurteilt
werden konnen, wenn Projekte zur Evidenzbasierung medizinischer
Verfahren sowie zur Reorganisation von Versorgungsprozessen in
Zukunft verstarkt durchgefiihrt werden (AZQ, 2000).

Doch nicht nur deutsche Arzteverbdnde und Politiker erkennen
vermehrt die Bedeutung der Versorgungsforschung. Auch an
deutschen Hochschulen setzt man sich vermehrt mit der Thematik
der Versorgungssituation auseinander. Mit dem Aufbau neuer
Strukturen fur die Forschung in den Gesundheitswissenschaften an
deutschen Universitaten konnten die Vorraussetzungen flr eine
qualitativ hochwertige, an internationalen Standards orientierte

Forschung geschaffen werden (Hurrelmannn und Laaser, 1998).

Allerdings ist hier anzumerken, dass Versorgungsforschung bei
haufigen Krankheiten wie Diabetes oder Asthma weitaus mehr
gefordert wird als bei seltenen Erkrankungen wie z.B. MHE. Da so
seltene Erkrankungen relativ unbekannt sind rucken sie zu weit in
den Hintergrund, was fur die Betroffenen eine weitere Schwierigkeit

im Umgang mit ihrer Erkrankung darstellt.
1.2.3 Definition der Versorgungsforschung
Versorgungsforschung kann als jenes Teilgebiet der

Gesundheitssystemforschung angesehen werden, das sich auf der

Mikroebene des Gesundheitssystems, insbesondere auf die
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Krankenhauser, Arztpraxen oder einzelne Gesundheitstechnologien
bezieht. Gegenstand der Versorgungsforschung ist die Kranken- und
Gesundheitsversorgung und damit sozusagen die letzte Meile des
Gesundheitssystems. Die Faktoren, welche diese letzte Meile zum
Patienten langfristig mitpragen, wie die intermediaren Institutionen
(Krankenkassen, Arzteverbande etc.) und die nationale
Gesundheitspolitik, sind nicht direkt Gegenstand der Forschung. Sie
gehen jedoch als Rahmenbedingungen der konkreten

Krankenversorgung in die wissenschaftlichen Untersuchungen ein.

Unter Krankenversorgung wird die Betreuung, Pflege, Diagnostik,
Behandlung und Nachsorge eines kranken Menschen durch
medizinisches und nicht-medizinisches Personal im Rahmen
gesellschaftlich legitimierter Institutionen der Krankenversorgung
verstanden. Dies schlie3t auf jeden Fall alle medizinischen und nicht-
medizinischen Einrichtungen ein, die ihre Leistungen uber die
gesetzlichen und privaten Krankenkassen abrechnen koénnen. Die
Krankenversorgung unterteilt sich in eine medizinische Versorgung
(durch Arzte, Pflegepersonal, Physiotherapeuten etc.) und eine
psychosoziale Versorgung (z.B. durch Psychotherapeuten oder
Selbsthilfeorganisationen). Versorgungsforschung kann definiert
werden als eine grundlagen- und problemorientierte,
fachubergreifende  Forschung, welche die Kranken- und

Gesundheitsversorgung und ihre Rahmenbedingungen

e Dbeschreibt

e kausal erklart und aufbauend darauf

e Versorgungskonzepte entwickelt,

e deren Umsetzung begleitend erforscht und/oder

e unter Alltagsbedingungen evaluiert” (ZVFK, 2007).
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1.2.4 Ziele und Aufgaben der Versorgungsforschung

Die Versorgungsforschung ist ein Forschungsgebiet, das die
Kranken- und Gesundheitsversorgung beschreiben, erklaren und
verbessern will. Sie beschreibt und analysiert den Weg des Patienten
durch das Gesundheitssystem mit dem Ziel, in allen
Versorgungsbereichen, von der Mikro- bis zur Makroebene,
Einflussfaktoren zu identifizieren (Koch, 2003). Die Makro- und
Mesoebene beziehen sich auf das Versorgungssystem sowie die
einzelnen Versorgungsinstitutionen. Dazu zahlen Krankenkassen,
Spitzenverbande der Krankenkassen, die Arzteverbédnde aber auch

Selbsthilfeorganisationen.

Um das Versorgungssystem als Gegenstand der
Versorgungsforschung noch besser zu verstehen und fassen zu
konnen, ist es natzlich, einen klassischen Ansatz der Systemtheorie
zu verwenden. Danach besteht das Versorgungssystem aus einer
nach aullen abgrenzbaren Gesamtheit von Elementen, die in
Verbindung stehen. So kann das Versorgungssystem als Black Box
betrachtet werden. Sie nimmt von auf3en Input auf, verarbeitet diesen
innerhalb des Systems (Throughput) und gibt den auf diese Weise
verarbeiteten Input als Output wieder an die Umwelt ab. Der Input
besteht unter Anderem aus Personal, Material, Geld, Informationen
und Patienten. Den gegebenen Input muss das Versorgungssystem
so gezielt verandern, dass der gewunschte Output entsteht: die
Versorgungsleistung. Ein wichtiges Ziel der Black- Box-Perspektive
ist die Bestimmung der Effizienz des Versorgungssystems,

verstanden als Verhaltnis zwischen Input und Output (Pfaff, 2003).
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Versorgungssystem

Input Throughput Output Outcome

E— -Versorgungsstrukturen > >
-Versorgungsprozesse

z.B. Ressourcen _Versorgungstechnok)gien Versogungs- Wirkung/

leistung Ergebnis

Abbildung 2: Das systemtheoretische Modell des Versorgungssystems

Organisationen und Institutionen auf der Makro- und Mesoebene des
Gesundheitssystems gehdéren nur dann zum Gegenstand der
Versorgungsforschung, wenn sie die letzte Meile der
Leistungsbringung entscheidend mitpragen und als Einflussfaktoren
zur Erklarung der Versorgungssituation notwendig sind (Pfaff, 2003).
Hauptbestandteil der Versorgungsforschung ist die Mikroebene. Sie
umfasst die Versorgungsinteraktion in Krankenhausern oder
Arztpraxen. Auch in dieser Untersuchung wird sich das Augenmerk
im Wesentlichen auf die Mikroebene, d.h. die Arzt — Patienten -
Interaktion, richten. Weitere Informationen hinsichtlich der Wichtigkeit
und der Bedeutung der Arzt — Patienten — Interaktion bzw. des so
genannten ,shared — decision — making“ finden sich im Internet unter

www.patient-als-partner.de.

Eine weitere wichtige Funktion der Versorgungsforschung ist die
,Brucken-Funktion®. Sie verbindet z.B. klinische Forschung mit

Public — Health - Forschung, bringt die drei Ebenen (Mikro, Meso,
Makro) in einen Zusammenhang und schlagt eine Bricke zwischen
Grundlagenforschung und anwendungsorientierter Forschung (Koch,
2003). Auch in der psychosozialen Medizin gewinnt die
Versorgungsforschung immer mehr an Bedeutung. Sie zeigt die
Pravalenz  psychischer Stérungen sowie Inanspruchnahme

professioneller Hilfe und schafft sowohl strukturelle Voraussetzungen
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als auch die Sicherung der Qualitdt des psychotherapeutischen

Versorgungssystems (Koch, 2003).

Zusammenfassend zahlt die Beschreibung der Versorgungssituation
und der Versorgungsprobleme zu den Grundaufgaben der
Versorgungsforschung. Sie st leider in den Gesundheits-
wissenschaften wie der Medizin bisher zu stark vernachlassigt
worden (ZVFK, 2003).

1.25 Versorgungsprozessgestaltung

Das Spektrum der Versorgungsforschung reicht von der
Bedarfsforschung Uber die Evaluation von Versorgungsleistungen,
die Technologiebewertung bis hin zum Qualitditsmanagement.

Fur die vorliegende Untersuchung lassen sich als besonders

relevante Fragestellungen der Versorgungsforschung identifizieren:

e Wie verlaufen einzelne Kernprozesse der medizinischen
Versorgung?

e Auf Basis welcher Information werden diese Prozesse
durchgefuhrt?

e Wie steht es um Patientenorientierung innerhalb der
Durchfuhrung von Kernprozessen?

e Wie ,gleichberechtigt verlauft die Arzt-Patienten-Interaktion?

Als Kernprozesse arztlichen Handelns bezeichnet man diejenigen
Tatigkeiten, die fur die Zielerreichung von relevanter Bedeutung sind
(Badura et al., 2001).

Sieht man das Gesundheitswesen als ein personenbezogenes
Dienstleistungssystem, so werden Leistungen im Bereich der
Information, Beratung, Behandlung, Rehabilitation und Pflege

erbracht. Diese Kernprozesse verlaufen in direkter Kommunikation
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zwischen Erbringer und Adressat, d.h., sie verlaufen koproduktiv.
Dies wiederum bedeutet, die Erfolge arztlichen Handelns sind im
Wesentlichen auch von den motivationalen Vorraussetzungen der
Patienten abhangig. Professionelles arztliches Handeln verbindet
sich mit den koproduktiven Potentialen der Patienten, welche

verstarkt mobilisiert werden missen (Bauer, 2003).

Je komplexer ein Kernprozess, je zahlreicher die involvierten
Berufsgruppen, desto wichtiger wird der Faktor Organisation und die
patientengerechte Planung. Die Vorbereitung, Gestaltung, der Ablauf
und die Nachbereitung der Kernprozesse sind fur Qualitat und
Effizienz des gesamten Gesundheitswesens von grundlegender
Bedeutung (Baudisch, 1998).

Bisher waren der Kostendruck und die davon ausgehenden
Entscheidungszwange die zentralen Motive fur Prozessanalysen im
Gesundheitswesen. Doch immer mehr setzt sich die Auffassung
durch, dass die systematische Qualitatsentwicklung ein zentrales
Anliegen eines modernen Gesundheitswesens — und damit auch ein
zentrales Anliegen der Versorgungsforschung ist (Laaser und
Schwalbe, 2000).

1.2.6 Qualitatsmanagement in der Versorgungsforschung

Eine eindeutige und allgemein akzeptierte Definition des Begriffes
,2Qualitat” ist trotz des haufigen Gebrauchs dieses Wortes bis heute
nicht gegeben. Viel mehr lassen sich diverse Definitionsversuche in
der Literatur finden. Eine weithin akzeptierte Interpretation von
Qualitdt im Gesundheitswesen lautet: ,Qualitat ist der unter
Anwendung des derzeitigen Wissens vom medizinischen
Versorgungssystem erreichte Grad der Wahrscheinlichkeit, fur den

Patienten erwunschte Therapieresultate zu erzeugen und
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unerwinschte Behandlungsergebnisse zu vermeiden“ (US Joint
Commission, 2005). Einen weiteren, etwas einfacheren
Definitionsversuch  gibt die  Bundesarztekammer mit der
Formulierung, Qualitat beinhalte ,ein Vermeiden von unndtigem
Risiko und Aufwand bei Erreichen eines erreichbaren Zieles*
(Bundesarztekammer, 1997). Hieraus ergibt sich, dass es bei der
Beschreibung von Qualitat immer auch auf die Sicht des Betrachters
ankommt und somit die Obijektivitat erschwert wird. In der
vorliegenden Studie soll die Qualitat der Versorgung sowohl aus
Sicht der Patienten als auch aus Sicht der behandelnden Arzte

erfasst werden.

1.2.7 ZielgroRen medizinischer Qualitat

Medizinische Qualitat kann daran gemessen werden, in wie weit die
Erwartungen des Patienten erfullt und dessen Ziele erreicht werden.
Weitere Parameter sind die Verbesserung des Krankheitszustandes
durch technische und klinische Handlungen sowie die Effizienz der
hierzu eingesetzten finanziellen Mittel. Es gibt also im Rahmen des
Qualitatsmanagements bei der Bewertung medizinischer Intervention

drei Hauptgesichtspunkte:

e eine patientenorientierte Qualitat,
e eine klinische Qualitat und

e eine 6konomische Qualitat (Bauer und Bach, 1999).

So stellt bei dieser Untersuchung die Evaluation der
Patientenzufriedenheit mittels Fragebdgen den
patientenorientierten Qualitdtsparameter dar, der Erfolg der
unterschiedlichen Behandlungen reprasentiert die klinische Qualitat

und ein kurzer Krankenhausaufenthalt oder die seltene
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Inanspruchnahme notfallmedizinischer MalRnahmen steht flr eine

gute 6konomische Qualitat.

1.2.8 Zusammenfassung zentraler Aspekte

e Es besteht im Bereich der Versorgungsforschung in
Deutschland ein Nachholbedarf, insbesondere bezuglich
seltener Erkrankungen wie MHE.

e Die Mikroebene des Versorgungssystems soll besonderes
Augenmerk finden. Hierzu zahlen vor Allem die Versorgung in
Arztpraxen, psychosozialen Einrichtungen sowie der
Stellenwert der SHG.

e Da MHE eine seltene, eher unbekannte Erkrankung ist, ist es
erstrebenswert, die Arzt — Patienten — Interaktion zu starken.
Je mehr sich die Patienten in den Behandlungsprozess
einbringen konnen, desto geringer werden eventuelle

Unzufriedenheit bzw. Unsicherheit seitens der Patienten.

1.3 Fragestellungen

Es wird vermutet, dass die derzeitige Versorgungssituation MHE-
Erkrankter besonders im Bereich der Mikroebene - durch Arzte,
Therapeuten, Selbsthilfegruppen - so luckenhaft ist, dass die MHE-
Betroffenen und deren Angehorige sich oft mit der Problematik ihrer
Erkrankung alleine fuhlen. Durch mangelnde Informationen und
Unwissenheit der behandelnden Arzte macht sich Unsicherheit bei

den Erkrankten und deren Angehdrigen breit.

Haufig ist der Weg zur Diagnose MHE lang und steinig. Das
Aufsuchen zahlreicher Spezialisten wie Kinderarzten, Orthopaden,
Chirurgen, Radiologen, oder Allgemeinarzten ist nicht selten

erforderlich, und selbst dann wird MHE unter Umstanden nicht richtig
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diagnostiziert. Doch auch wenn die Diagnose gestellt wird sehen sich
die Betroffenen einer Menge Fragen und Angsten gegentber.
Informationen Uber die Erkrankung sind rar, was dazu fuhrt, dass die
Patienten bzw. deren Angehdrige nicht ausreichend mit ihren
behandelnden Arzten Uber auf sie zukommende Entscheidungen
diskutieren konnen. Durch mangelndes koproduktives Potential
seitens der Patienten ist eine gemeinsame Therapieplanung nicht
moglich. Allerdings gehort die Berucksichtigung der Erwartungen,
Werte, Ziele und Praferenzen der Betroffenen inzwischen zum
programmatischen Standard in der Gesundheitsversorgung. Eine
gemeinsame Entscheidungsfindung von Arzt und Patient bei der
Auswahl von Behandlungszielen und —mafnahmen ist erstrebens-
wert und soll die Partizipation des Patienten starken (,shared —

decision — making“) (Faller, 2003).

Inwieweit die Unsicherheit und Unwissenheit seitens der Patienten
diesen Zielen zur Optimierung der Versorgung entgegen wirken und
ob die Versorgung durch Arzte, Selbsthilfegruppen oder
psychologischer Beratung bei MHE-Erkrankten Iickenhaft ist, soll in
der vorliegenden Studie erfasst werden. Dafur wird die derzeitige
Lage der Situation bezuglich der medizinische Versorgung,
Bedarfsfragen und Beratungsangeboten aus Sicht der betroffenen
Erwachsenen, Eltern betroffener Kinder sowie der Kinder selbst,

evaluiert und fur die Offentlichkeit zuganglich gemacht.

Zudem wird zur Gegenuberstellung zur Patientensicht auch die
Versorgungssituation aus Sicht der behandelnden Arzte erfasst und
beschrieben, um mdglichst ein vollstandiges Bild der Qualitat der

Versorgung von MHE-Erkrankten zu erreichen.
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Die Reihenfolge der folgenden Fragestellungen ergibt sich aus der

Reihenfolge der Fragen aus den Interviews.

Konkret werden folgende Fragestellungen in dieser Studie verfolgt
und diskutiert:

. Ist die Betreuung MHE-Erkrankter durch Haus- und/oder

Kinderarzte zufrieden stellend?

Ist die Behandlung durch den Facharzt/ Spezialisten zufrieden
stellend?

Ist die medikamentose Versorgung MHE-Betroffener zufrieden
stellend?

Ist die chronische Erkrankung eines Familienmitgliedes eine
finanzielle Belastung?

Ist ein nicht gedeckter Bedarf an nicht-arztlichen Leistungen

vorhanden?

6. War bzw. ist die Art der Diagnosestellung zufrieden stellend?

7. lst die Unterstitzung der MHE-betroffenen Kinder durch die

2

2.1

Schule bzw. den Kindergarten gegeben?
Ist die Qualitat der Gesundheitsversorgung in Bezug auf MHE

insgesamt zufrieden stellend?

Methodik

Pilotstudie

FiUr die Datenerhebung der gesamten Studie wurde ein zweistufiges

Vorgehen gewahlt. Zunachst erfolgte im September 2003 eine

explorative Erhebung von Daten einiger weniger Studienteilnehmer.

Schwerpunkte aus dieser Erhebung bilden die Grundlage fur die

darauf folgende Hauptuntersuchung.
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2.1.1 Ansatz

Ziel dieser ersten, vorangestellten Erhebung war es, das Interesse
von Betroffenen und ihren Angehdrigen an einer umfassenden
Studie zur Erfassung der Lebens- und Versorgungsqualitat zu
ermitteln. Weiterhin galt es zu explorieren, welche Themenbereiche
aus eigener Sicht besondere Aufmerksamkeit finden sollten, da hier
Probleme und Schwierigkeiten im Umgang mit der Erkrankung im
Alltag oder in der Versorgung auftreten kdénnen. Die Ergebnisse
dieser Voruntersuchung sollten in die weiterfuhrende, ausfuhrlichere

Interviewstudie einflielRen.

2.1.2 Methodik Pilotstudie

Mittels einer Teilnehmerinformation (Anlage A) und eines
Kontaktbogens (Anlage B) wurden Uber die Internetseite der SHG
(http://www.exostosen.de) sowie Uber eine andere Studienkohorte
(Leube, 2003) potentielle Teilnehmer an der Vorstudie
angesprochen, uber den Studieninhalt informiert und im Einzelfall um
die Teilnahme an einem kurzen Interview gebeten. Die Vorstudie
erfolgte an 11 Teilnehmern (Angehérige und Betroffene) auf der
Basis eines halbstandardisierten Interviewfragebogens (siehe hierzu
Anlage C).

Der Fragebogen unterteilt sich in einen allgemeinen,
soziodemographischen Teil und einen speziellen Teil, der sich im
Wesentlichen mit dem Alltagsleben und MHE beschaftigt. Alle
Teilnehmer wurden telefonisch kontaktiert, die Fragen wurden
vorgelesen und die Antworten protokolliert. Die Daten wurden
anonymisiert in eine Datenbank eingeben und mittels SPSS Version

11.5 deskriptiv ausgewertet.
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2.1.3 Ergebnisse der Pilotstudie

Die Erhebung fand im September 2003 statt. Es nahmen 11
Personen im Alter zwischen 15 und 52 Jahren teil, davon sind sechs
Personen an MHE erkrankt und flnf angehorig. Zwei der Teilnehmer,
15 und 19 Jahre alt, wurden aufgrund ihres Alters bzw. ihres
Verhaltens der Gruppe ,Kinder” zugeordnet. Beide sind an MHE
erkrankt. Die Gruppe ,Erwachsene” besteht aus 2 (22,2%) Mannern
und 7 (77,8%) Frauen. Davon waren 88,9% verheiratet und 11,1%
geschieden bzw. getrennt lebend. Ein Teilnehmer hat als hdchsten
Schulabschluss einen Realschulabschluss, 5 haben Abitur, 2 haben
einen Haupt-/ Volksschulabschluss und eine/r ist ohne
Schulabschluss. Uber einen Hochschulabschluss verfiigen 55,6%.
33,3% der Probanden haben eine berufliche Ausbildung bzw. eine
Lehre gemacht, einer verflugt Uber keine Berufsausbildung. Etwa ein
Drittel der Teilnehmer sind mindestens halbtags erwerbstatig, davon

ca. die Halfte als Angestellte.

Die folgende Ergebnisdarstellung richtet sich nach der Abfolge des
Fragebogens und zwar ab dem 2. Teil des strukturierten
Interviewfragebogens. Die Eingangsfrage kann dort nachvollzogen

werden.

Auf die offene Frage 13 am Anfang des 2. Teils des Fragebogens,
uber welche Themen ein besonderes Interesse bestehe und diese
deshalb auch besonderes Augenmerk in der Hauptuntersuchung
finden sollten, nannten genau 50% der Betroffenen das Thema
,Genetik“, genau 50% aullerten den Wunsch nach mehr
Informationen tGber MHE. Die Angaben der Angehdrigen sind fast
identisch. Der Wunsch nach mehr Kontaktmoglichkeiten wurde von

40% der Angehdrigen genannt, der Aspekt der psychosozialen
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Belastung von 20%. Diese Themen spielten fur die hier befragten
Betroffenen keine Rolle.

Zum Themenbereich ,Diagnosestellung MHE® gaben 90,9% der
betroffenen Teilnehmer an, dass sich die ersten Symptome ihrer
Erkrankung in der Ausbildung von Exostosen auferten, 18,2% hatten
dabei auch Schmerzen und 45,5% litten unter
Funktionseinschrankungen.

Den Zeitraum zwischen dem Auftreten der ersten Symptome und der
Diagnosestellung MHE empfanden 27,3% als viel zu lang, nur 9,1%
als angemessen und 36,4% empfanden ihn als recht kurz. 60%
fuhlten sich wahrend dieser Zeit allein gelassen und 20% gut betreut.
Auf die Frage (Nr. 20), wie zentral in Prozentangaben MHE im Leben
erlebt wird, gaben die Angehdrigen im Mittel 35,4 % (SD = 38,5,
Range 5 bis 100) an. Die Betroffenen berichten etwas héhere Werte,
im Mittel 40,1 % (SD = 40,9, Range 0 bis 100), wobei die Verteilung
der Prozentangaben praktisch identisch ist. Es zeigt sich damit, dass
die empfundene zentrale Rolle von MHE im Alltag individuell
determiniert ist.

Mittels der Fragen Nr. 21ff wurde uber 26 Einzelfragen die
Einschatzung des aktuellen Wissenstandes uber die Krankheit, der
mdgliche Wunsch nach bestimmten Informationen, gegenwartige
Probleme als Folge der Erkrankung, Krankheitsbewaltigung (Coping)
und der Umfang sozialer Unterstutzung erfasst, die vierstufig (,trifft
voll und ganz zu“ = 4 bis ,trifft GUberhaupt nicht zu“ = 1) skaliert waren.
Fir die Tabellendarstellung wurden die Kategorien ,trifft voll und
ganz zu“ sowie  trifft ein wenig zu“ zu Klasse ,trifft zu“ zusammen
genommen und analog die Kategorien ,trifft eher nicht zu® und trifft
uberhaupt nicht zu“ zu der Klasse ,trifft nicht zu“. Zudem finden sich
Mittelwerte und Standardabweichungen der Skala. Die Ergebnisse
wurden nach den Angaben der Angehdrigen und Betroffenen
aufgeteilt und sind Tabelle 1 zu entnehmen. Die jeweilige

Fragennummer findet sich in Spalte 1.
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Tab. 1: Angaben zum Wissenstand und Informationswunsch in %

Nr | Kurzbezeichnung Angehorige (n=5) Betroffene (n=6)
Alter, M/ SD / Range 40,4/7,9/30-51 33,2/15/15-52
Geschlecht, weiblich 4 (80%) 4 (66,7%)

M/SD |trifft | trifft M/SD |trifft |trifft
zZu nicht zZu nicht
zZu zZu
in% |in% in% |in %
21 26/09(60 |40 |2,3/14 (66,7333
ausreichendes Wissen ’ ’ ’ ’ ’ ’
228 |\ iccen iiber Amte 18/15/60 |20 |1,6/0,9 [66,7|16,7
22b 1,8/1,5/60 |20 |22/1,3|50 |333
Wissen uber Internet ’ ’ ’ ’ ’
22¢ | \Vissen iiber Biicher  |3:3/0.9]20 |60  [32/1,3 (16,7 |66,7
238 resse MHE 1,4/0,9/80 |20 [1,2/04 100 |0
23b
Interesse Prognose 1,4/0,9|80 20 1,0/0,0 |100 (O
23c
Interesse OP-Verfahren | 1:6/0.9|80 20 12/0,4 1100 |0
23d
Interesse Genetik 1,4/0,9|80 20 1,3/0,8 |83,3|16,7
24a Interesse psychosoziale
1,6/0,9|80 20 1,3/0,5|100 (0O
Themen
24b Interesse Anpassungs-
} 1,4/0,5/100 |0 22/1,3|50 |33,3
storungen
24c 1,4/0,5/100 |0 1,5/0,8 |183,3[16,7
Interesse Hanseleien ’ ’ ’ ’ ’ ’
24d Reaktion
- 1,0/0,0/100 |0 1,0/0,0 |100 (O
Familie/Freunde/Klasse
25a
Schiafstrungen 3,0/1,4|40 60 3,4/1,3|16,7 66,7




Fortsetzung Tab. 1
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Nr | Kurzbezeichnung Angehorige (n=5) Betroffene (n=6)
M/ SD |trifft | trifft M/SD | trifft |trifft
zu nicht zu | nicht
zZu zu
in% |in% in % [in %
26b | stigmatisierungserleben |3,2/1,3{20 |80 3,3/1,2116,7|83,3
26¢
Anpassungsstérungen 36/0,5|0 100 28/1,5|33,3|66,7
26d Abwesenheit von
nur Betroffene 2,8/1,3116,7|50
Schule/Sport
26e
Substanzabusus 4,0/0.0|0 100 3,8/04 |0 83,3
27 Veranderung durch
2,2/1,3|60 40 3,5/1,2 16,7 | 83,3
MHE
28 Entwicklung von
] 2,8/1,3|40 60 20/1,5|66,7 33,3
Strategien
29 Unterstutzung durch
1,0/0,0(100 |0 1,5/1,2 |83,3(16,7
Familie
30 Unterstlitzung durch
1,0/0,0(100 |O 1,5/0,5 (100 (0O
Freunde
31 Negative Reaktionen 3,5/0,6|0 80 27/1,2|50 |50
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214 Konsequenzen fir die Hauptstudie

Die Erhebung zeigt insgesamt eine positive Einstellung der
Teilnehmer gegenlber der Thematik und dem methodischen
Vorgehen des Telefoninterviews. Dies ist erfreulich, zumal die
Teilnahme an derartigen Studien, im Gegensatz z.B. zur
amerikanischen Selbsthilfegruppe, fur viele der Befragten Neuland
ist. Nach Informationen der MHE-Coalition (2003) besteht in den
Vereinigten Staaten bereits eine sehr enge Zusammenarbeit
zwischen wissenschaftlicher Seite und Selbsthilfegruppe. Aktuelle
Studien werden innerhalb der MHE-Coalition bekannt gemacht und
direkt unterstutzt. Diese Zusammenarbeit erweist sich als sehr
erfolgreich, da Ergebnisse schnell publiziert werden kdnnen und sich
so die Informationen Uber MHE mehren. Weitere Informationen

hierzu finden sich im Internet unter www.mhecoalition.com.

Die in dieser Vorstudie Uuberwiegende Teilnahme weiblicher
Angehoriger (80%) lasst die Vermutung zu, dass diese der
allgemeinen  Versorgungssituation innerhalb der Haushalte
entspricht. Fur die Hauptstudie ware dennoch auf ein
ausgewogeneres Verhaltnis von angehdrigen Mannern zu Frauen zu
achten.

Nach den dargestellten Angaben der Teilnehmer verfugen diese Uber
ein ,mittleres” Wissen uber die Erkrankung MHE. Die Frage, ob die
Probanden Uber ein ausreichendes Wissen verfligen, beantwortete
niemand mit trifft voll und ganz zu“. Festzustellen ist hier, dass
dieses Wissen vorwiegend Uber Arzte und das Internet, und nur zu
einem sehr geringen Teil aus Blchern, bezogen wird. Hier stellt sich
die Frage, inwieweit z.B. die Selbsthilfegruppe die Verbreitung
vorhandener Literatur selbst in die Hand nehmen muss,
beispielsweise durch das Verteilen bestimmter Broschuren wie dem

MHE - Handbuch in Arztpraxen, Schulen, etc. .
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Ein hohes Interesse an der Erkrankung selbst, der Prognose, den
verschiedenen OP-Verfahren sowie an der Genetik, wird sowohl bei
den betroffenen Probanden, als auch bei den Angehorigen deutlich.
Auch kann ein etwa gleichgroRes Interesse gegenuber dem Bereich
.psychosoziale Themen® verzeichnet werden. Insofern kann dieser
Bedarf durch die Hauptuntersuchung intensiver aufgegriffen und
untersucht werden.

Ein ganz zentrales Thema scheint die Wahrnehmung der Umwelt
(Familie, Freunde, Klasse) sowohl fur die Betroffenen, als auch flr
die Angehorigen zu sein. Auch dieser Schwerpunkt soll in der
Hauptstudie vertieft werden vor dem Hintergrund, ob eine
unterschiedliche Wahrnehmung des Alltags mit MHE bei Betroffenen
und Angehdrigen besteht. Diese Vermutung wird durch die Frage
,hat sich |hr Leben durch MHE verandert” gestutzt. Die Angehorigen
geben hier eine hohere Veranderung ihres Lebens an als die
Erkrankten selbst.

Die Fragen zu moglichen gegenwartigen somatischen wie auch
psychischen Problemen als Folge der MHE-Erkrankung wurden
uberwiegend mit der Antwort ,trifft eher nicht zu“ beantwortet. Bei
den Angehdrigen sticht das Thema ,Angste® mit einem Mittel von 2,2
etwas heraus. Eine genauere Inspektion der Verteilung zeigt hier,
dass zwei Angehorige ,trifft voll und ganz zu“ angaben. Insofern
muss bei der Darstellung der Mittelwerte stets bedacht werden, dass
im Einzelfall, also fur die individuelle Person, sehr wohl
entsprechende Probleme bestehen kénnen. Das gleiche gilt fur das
Thema ,Anpassungsstorungen® flr die Betroffenen, dies liegt im
Mittel bei 2,8, jedoch wahlten zwei Personen auch die hochste
Kategorie. Auf diese Themen wird insbesondere in der Dissertation
.,Gesundheitsbezogene Lebensqualitat, Coping und Soziale
Unterstutzung bei Patienten mit Multiplen Hereditaren Exostosen
(MHE) und ihren Angehorigen® (Albers, 2007) eingegangen. Ein

weiteres zentrales Thema scheint die medizinische Versorgung
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sowie die Betreuung MHE-Erkrankter durch medizinische und nicht-
medizinische Leistungen zu sein. Den Zeitraum zwischen dem
Auftreten der ersten Symptome und der Diagnosestellung MHE
empfanden 27,3% als viel zu lang, nur 9,1% als angemessen. Mehr
als die Halfte (60%) fuhlten sich wahrend dieser Zeit allein gelassen.
Die Frage, ob die Probanden uber ein ausreichendes Wissen
verfugen, beantwortete niemand mit ,trifft voll und ganz zu®. Diese
Thematik wird in der vorliegenden Untersuchung ausfuhrlich
behandelt.

2.2 Hauptstudie

Ziel dieser Untersuchung ist es, die derzeitige Situation der
Versorgung von MHE-Betroffenen und deren Angehdrigen unter
Alltagsbedingungen zu evaluieren und zu beschreiben. Des Weiteren
wird die Versorgungssituation aus Sicht der behandelnden Arzte

erfasst und diskutiert.

221 Design

Die fur diese Studie erhobenen Daten entstammen einer explorativ-
deskriptiven Querschnittstudie. Die Daten wurden im Zeitraum von
Mai 2004 bis September 2004 erfasst. Zu Untersuchungszwecken
wurden die Probanden in funf Kategorien ,Betroffene Erwachsene®,
.Betroffene Kinder“, Eltern betroffener Kinder”, ,Lebenspartner und
,Experten® aufgeteilt. Fir jede dieser Kategorien wurde ein auf die
Teilnehmer speziell zugeschnittener Fragebogen verwendet. Die
Erhebung der Daten erfolgte telefonisch bzw. auf Wunsch einzelner
Studienteilnehmer postalisch.

Das Studiendesign wurde im Jahr 2004 der Ethikkommission der
Arztekammer Hamburg vorgelegt und von dieser genehmigt (Anlage
D).
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2.2.2 Stichprobe

In der Durchfihrung der Studie galt es zunachst, moglichst viele
MHE-Betroffene und deren Angehérige auf diese Untersuchung
aufmerksam zu machen. Das Nutzen von verschiedenen Verteilern
sowie die enge Zusammenarbeit mit diversen Experten, wie
verschiedenen Arzten der Uniklinik Hamburg, Diisseldorf und eines
Krankenhauses in Paderborn, weiter die Zusammenarbeit mit der
Bundesselbsthilfegruppe (SHG) ,Multiple kartilaginare Exostosen
(Osteochondrome)“ ermadglichte die Kontaktaufnahme via eines
informativen Anschreibens und eines Kontaktbogens, mit dem sich

Interessierte bei den Untersuchern melden konnten.

Aulerdem wurde die Untersuchung sowohl auf dem Symposium
~Multiple Kartilaginare Exostosen® in der Universitat Hamburg im Mai
2003 sowie bei dem jahrlichen Bundestreffen der SHG 2003
vorgestellt. Auf diesem Weg wurde personlich Kontakt zu potentiellen
Studienteilnehmern  aufgenommen.  Zusatzlich fanden  sich
Informationen und ein Hinweis auf die Studie auf der Internetseite
der SHG (http.//www.exostosen.de). Hier hatten Betroffene und
Angehorige auch die Moglichkeit, Kontakt zu den Doktoranden

mittels dort hinterlegten Kontaktbogen aufzunehmen.

Die Teilnehmer der Studie wurden im Voraus durch die Untersucher
in schriftlicher Form Uber den genauen Ablauf, die Freiwilligkeit der
Teilnahme sowie Uber die anonyme Behandlung und Codierung lhrer
personlichen Daten aufgeklart (Anlage E). Diese Aufklarung und eine
unterschriebene schriftliche Einverstandniserklarung (Anlage F)
stellten eine Voraussetzung flr die Teilnahme an der Studie dar. Alle
Teilnehmer hatten zu jeder Zeit die Moglichkeit, ohne Angabe von

Grinden die weitere Teilnahme an der Studie abzulehnen.
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Um eine groBere Bereitschaft zur Teilnahme der behandelnden Arzte
an der Studie zu erzielen erfolgte der Kontakt zwischen den Arzten
und der Doktorandin ausschlieRlich via Fax (Anlage G). Auf diese
Weise wurden 63 Facharzte (Orthopaden, Chirurgen sowie
Kinderarzte) Uber die Studie informiert und erhielten die Fragebogen.
Bei der Konzipierung der Fragebdgen wurde eine Bearbeitungszeit
fur die Arzte von ca. 10 Min. veranschlagt.

Bei allen potenziellen Teilnehmern handelt es sich um Arzte, die sich
schon mit der Exostosenkrankheit befasst haben. Sie wurden im
Rahmen der Recherche zu der vorgelegten Studie von Patienten
genannt bzw. traten erstmals auf dem Symposium Uber MHE in
Hamburg 2003 mit der Doktorandin in Kontakt. 15 (23,8%) der
angeschriebenen Arzte/Arztinnen (das entspricht nicht ein Mal einem
Viertel!) beantworteten die Fragebogen, die wiederum per Fax an die

Doktorandin ausgefullt zurlckgingen.

Von der Grundgesamtheit der von den Untersuchern kontaktierten
Personen (152) in dem Zeitraum Mai 2003 bis Marz 2004 fullten 95
Teilnehmer (63,2%) die Fragebogen aus.

Zu Untersuchungszwecken wurden die Probanden in flinf Kategorien

aufgeteilt:

e Betroffene Erwachsene

e Eltern betroffener Kinder

e Betroffene Kinder

e Experten/behandelnde Arzte

e Lebenspartner betroffener Erwachsener

Fir jede dieser Kategorien wurde ein auf die Teilnehmer speziell

zugeschnittener Fragebogen konzipiert. Die Auswertung der
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Kategorie ,Lebenspartner” erfolgt in der Dissertation
,Gesundheitsbezogene Lebensqualitdat, Coping und Soziale
Unterstltzung bei Patienten mit Multiplen Hereditaren Exostosen
(MHE) und ihren Angehorigen® (Albers, 2007), da hier die
Lebenspartner besonderes Augenmerk finden. Vorgesprache mit
Studienteilnehmern zeigten, dass die Lebenspartner MHE-
Betroffener keine relevanten Aussagen in Bezug zu deren
Versorgung treffen konnten. So fiel die Teilnehmerzahl fir diese
Erhebung von 95 auf 85.

Alle  Teilnehmer  verfigen uber  ausreichend  deutsche

Sprachkenntnisse.

2.2.3 Messinstrumente

Der erste Teill der Fragebogen umfasst die Erhebung
soziodemographischer Daten. Um eine standardisierte und
projektlibergreifende Vergleichbarkeit der Stichprobenmerkmale
sicherzustellen orientieren sich die Fragen eng an Empfehlungen der
Arbeitsgruppe ,Routinedaten” im Forderschwerpunkt Rehabilitations-
wissenschaften des Bundesministerium fur Bildung und Forschung
(BMBF) und der Deutschen Rentenversicherung (Deck, 1999). Der
soziodemographische Datensatz (,Patientenstammblatt’) umfasst
alle empfohlenen Fragenbereiche. Dies gilt fur jede in dieser Studie
vorkommende soziodemographische Datenerhebung. Lediglich die
Datenerhebung der befragten Arzte und Kinder unterscheidet sich
wesentlich, da sich hier aufgrund der vorausgesetzten beruflichen
Tatigkeit bzw. des Alters viele Fragen erlbrigen oder fur die

Erhebung irrelevant sind.

Der zweite Teil der Erhebung beinhaltet Fragen zur

Gesundheitsversorgung MHE-erkrankter Kinder und Erwachsener.
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Vorlage fur diesen Fragebogen bildet der Fragebogen ,disabkids-
Fragen zur Versorgung®. Dieser Fragebogen entstand auf der Basis
einer internationalen Erhebung ,Development of a child health care
questionnaire on satisfaction, utilization and needs (CHC-SUN):
Results from a European pilot study® zur Erstellung eines
Fragebogens fur Eltern chronisch kranker Kinder in Bezug auf deren
Versorgungssituation. Die Zusammenarbeit. zwischen Mitarbeitern
des Instituts fur Medizinische Psychologie der Universitat Hamburg
(Prof. Dr. Monika Bullinger, Dr. Silke Schmidt, Dr. Corinna Petersen)
und Mitarbeitern aus sieben verschiedenen Landern — Osterreich,
Frankreich, Deutschland, Griechenland, die Niederlande, Schweden
und GrofRbritannien - ermdglichte die Erstellung dieses Fragebogens
mit internationalem Standard.

Das Ziel der CHS-SUN-Studie war, ein Instrument vorzutesten, mit
dem sich die Bedurfnisse und die Zufriedenheit medizinischer
Versorgung am Beispiel von Kindern mit chronischen Erkrankungen
(CHC-SUN = Childs Health Care questionnaire on satisfaction,
utilization and needs) bestimmen lassen. Es wurden die
psychometrischen Qualitaten und die Nutzbarkeit eines neu
entwickelten Nutzungs- und Bedarfsinstruments fur die medizinische
Versorgung getestet, um die erforderlichen Kernfragen fur die
Bewertung padiatrischer, medizinischer Versorgungssysteme aus
ubernationaler Perspektive zu ermitteln.

Flr eine Analyse des padiatrischen Gesundheitsdienstes liegt hiermit
ein Instrument vor, welches aus Sicht der Eltern Aspekte von
Behandlungsstrukturen, -ablaufen und -ergebnissen messbar macht.
Es zeigt sowohl gute psychometrische Eigenschaften als auch
klinische Assoziationen mit den Krankheitsparametern. Das
Instrument erweist sich als geeignet flur die Bestimmung der
medizinischen Versorgungsqualitdt aus familiarer Sicht. Die
landeribergreifende Analyse ergibt dariber hinaus, dass sich mit

diesem Instrument auch vergleichende Studien der
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Gesundheitsdienste  unterschiedlicher Gesundheitssysteme in

Europa erstellen lassen (Schmidt et al., in Druck).

Inwieweit chronisch kranke Kinder in der Lage sind, von den
Gesundheitsdiensten zu profitieren, ist bisher nur unzureichend
untersucht. Zudem gibt es kaum Belege fur die Effizienz von
Therapien, was zum Teil in der Schwierigkeit begrindet liegt, diesen
Beleg aus kindlicher Perspektive zu erhalten. Es ist daher wichtig,
die Sichtweise der Familie als Stellvertreter des Kindes mit
einzubeziehen.

Ein weiteres Ziel bei der Einbeziehung der Familien in die Analyse
ist, sie zur Mitarbeit bei der hauslichen Versorgung von Kindern mit

chronischen Erkrankungen zu ermutigen (Schmidt et al., in Druck).

Im Einzelnen geht es in dem ,disabkids“-Fragebogen um die Frage
der Zufriedenheit der Eltern mit der medizinischen Versorgung lhrer

Kinder im Hinblick auf...

1. die kinder-/hauséarztliche Betreuung (2 Items) bzw.

facharztliche Betreuung (4 ltems) ihres Kindes.

Beispiel 1: “Haben Sie einen Kinder-/Hausarzt, den Sie

regelmaidig besuchen?*
(Itemkodierung: 1=ja“,2="nein")
Beispiel 2: ,Sind Die mit dem Arzt/Arztin zufrieden?*

(Itemkodierung: 1="nicht zufrieden® bis 5="aulerst zufrieden®)

2. die Versorgung der Kinder mit Medikamenten (4 Items) und

die Notfallbehandlung (3 ltems).

Beispiel 3: ,Sind Sie mit den verordneten Medikamenten |hres

Kindes zufrieden?”

(Itemkodierung: 1="nicht zufrieden® bis 5="aulerst zufrieden®)
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Beispiel 4: ,War es schwierig, in einem Notfall arztliche Hilfe

fur Ihr Kind zu bekommen?“

(Itemkodierung: 1="extrem schwierig“, 5="gar nicht schwierig®)

Weiterhin werden Fragen bezuglich...

3. der durch die Krankheit verursachten finanziellen

Belastungen (4 ltems) fur die Familien geklart.

Beispiel 5: ,Wie hoch ist die finanzielle Belastung durch die

chronische Erkrankung Ihres Kindes?*

(Itemkodierung: 1=“extreme Belastung®, 5="keine Belastung®)

AuRerdem sind Aussagen bezuglich
4. nicht-arztlicher Leistungen (15 ltems)

Beispiel 6: ,In welchem Umfang erhalten Sie folgende
Leistungen (Krankengymnastik, Ergotherapie, Logopadie etc.)

(Itemkodierung: 1=%a“ 2="teilweise“, 3=“nein brauchen wir

nicht“,4=“nein bendtigen wir®)

5. sowie der Qualitdt der Versorgung Bestandteil dieses
Abschnittes.

Die Items zur Beschreibung der Qualitat werden im Rahmen der

Auswertungsroutine  (Mittelwertsbildung) zu  sechs  Skalen

zusammengefasst.

5.1 5 Items bilden die Skala , Information zur Diagnose”
Beispiel 7: , Waren Sie zufrieden mit der Zeitdauer, die

fur die Diagnosestellung bendtigt wurde?”
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5.2 3 Items bilden die Skala zur Zusammenarbeit des

medizinischen Personals.

Beispiel 8: ,Waren Sie zufrieden mit der
Zusammenarbeit des medizinischen Personals

untereinander?”

53 16 Items bilden 3 Skalen zur Zufriedenheit der Eltern

beziiglich der behandelnden Arzte und Spezialisten.
54 S.53

55 S.583

Beispiel 9: ,Waren Sie zufrieden damit, wie die Arzte

Ihrem Kind zugehort haben?”

Beispiel 10: ,Waren Sie zufrieden mit dem Fachwissen

der Arzte?”

Beispiel 11: ,Waren Sie zufrieden mit der Zeit, die der
Arzt fur Sie und lhr Kind hatte?*

56 2 ltems bilden die Skala zur Zufriedenheit der Eltern

bezlglich der Unterstiitzung durch die Schule.

Beispiel 12: ,Waren Sie zufrieden damit, wie die
Lehrer/innen auf die Erkrankung lhres Kindes achten?”

Fir alle Skalen gilt die Itemkodierung: 1="nicht zufrieden®,

5="aulerst zufrieden”.



41

Die letzte Frage bezieht sich auf die Zufriedenheit bezlglich der

Gesundheitsversorgung der Kinder allgemein.
(Itemkodierung:1=“nicht zufrieden®, 5="aulRerst zufrieden®)
Ein hoher Wert auf der Skala bedeutet eine grol3e Zufriedenheit.

Bei der Befragung der Eltern MHE-erkrankter Kinder kam der
,<disabkids“-Fragebogen in der originalen Fassung zum Einsatz. Der
Interviewleitfaden fur die Befragung der erkrankten Kinder, der MHE-
erkrankten Erwachsenen und der behandelnden Arzte richtet sich im
Wesentlichen auch nach dem Konzept des ,disabkids“-Fragebogens.
Die Fragen wurden entsprechend der Zielgruppe umformuliert und
adaptiert (Anlagen H-K).

Der sich ahnelnde strukturelle Aufbau der Fragebdgen ermdglicht
spater eine gezielte Gegenulberstellung der Aussagen der einzelnen

Gruppen.

Der Interviewleitfaden zur Befragung der Kinder soll einen Einblick
der Versorgungssituation aus Sicht der erkrankten Kinder

ermoglichen (Anlage J).

Beispiel 13: ,Mein Arzt hat immer ausreichend Zeit fur mich.”

Beispiel 14: ,Ich weil3 genug uUber meine Exostosen, um mich an

den Behandlungsentscheidungen zu beteiligen.”

Beispiel 15: ,Meine Lehrer haben ein gro3es Interesse an meiner

Erkrankung.”

(Itemkodierung: 1="trifft gar nicht zu*, 4="trifft voll und ganz zu®)
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Bei der Befragung der Experten wurde ein Interviewleitfaden
konzipiert, der eine Beschreibung der Qualitat der Versorgung MHE-
erkrankter Patienten aus Sicht der behandelnden Arzte ermdglichen

soll (Anlage K).

Beispiel16: ,lch kann meine Patienten ausreichend Uber das
Krankheitsbild MHE informieren.”

Beispiel 17: ,Meine Patienten verfligen Uber ein ausreichendes
Wissen uber MHE.*

Beispiel 18: ,Ich habe ausreichend Informationen Uber die Existenz
der Selbsthilfegruppe.”

(Itemkodierung: 1="trifft Uberhaupt nicht zu“, 4="trifft voll und ganz

Zu“

Beispiel 19: ,lIch verfige Uber ausreichend Ressourcen/Wissen, um

meine Patienten befriedigend zu behandeln.”

—_

(Itemkodierung: 1=%a“, 2="nein)

Beispiel 20: ,Wie schatzen Sie die Versorgungssituation von MHE-

Erkrankten in Deutschland ein in %?

(0%="vdllig unzureichend®, 100%="ausgezeichnet")

Tabelle 2 zeigt die Vorgabe der Instrumente in Bezug auf die

einzelnen Kategorien.
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Tabelle 2: Vorgabe der Instrumente in Bezug auf einzelne Kategorien

Gruppe
Betroffene Betroffene
Eltern ) Experten
Erwachsene Kinder
Verfahren
Soziodemographie X X X
DISABKIDS
X X X

Interviewleitfaden

224 Durchfiuhrung

Die Erhebung der Daten erfolgte in der Zeit von Mai 2004 bis
September 2004 nach individueller Terminabstimmung telefonisch in
Interviewform, auf Wunsch einzelner Studienteilnehmer zum Teil
auch postalisch. Kinder, die Schwierigkeiten zeigten, sich langere
Zeit am Telefon zu konzentrieren, bzw. nicht lese- und schreibfahig
waren, wurden mit dem gleichen Fragebogen durch die Eltern
befragt. Die Befragung der behandelnden Arzte erfolgte via Fax. Die
Fragebdgen wurden in der Abteilung fir Medizinische Psychologie im

Universitatskrankenhaus Eppendorf in Hamburg ausgewertet.

2.25 Auswertung

Die statistische Auswertung aller Daten aus den Interviews der
Vorstudie und der Hauptstudie erfolgte mittels des Programmpakets
SPSS (Statistical Package for the Social Science). Die Auswertung
erfolgte vorwiegend deskriptiv nach Haufigkeiten, Mittelwerten und
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Standardabweichungen. Die inferenzstatistischen Prifungen der hier
untersuchten Personengruppen und der Vergleichsgruppe chronisch
kranker Kinder (Schmidt et al., in Druck) auf Mittelwertsunterschiede
erfolgten in Abhangigkeit vom Skalenniveau mittels chi-Quadrat-Test,
Mann-Whitney U-Test oder t-Test.

Zudem wird bei dem Vergleich der Daten mit Referenzwerten aus
der Vergleichsgruppe die standardisierte Effektstarke (SES) ermittelt
([M-M,]/SDy). Werte bis 0,20 werden als kleine Effekte interpretiert,
Werte bis 0,40 werden als mittlere Effekte bewertet, und Werte ab
0,80 als groRRe Effekte. P-Werte unter ,05 werden als signifikant
betrachtet.

3 Ergebnisse der Hauptstudie

Um eine bessere Ubersicht zu gewahrleisten, erfolgt die
Ergebnisdarstellung in den oben genannten Kategorien ,Betroffene

Erwachsene®, ,Betroffene Kinder®, ,Eltern“ und ,Experten®.

3.1 Beschreibung der Gesamtstichprobe

Es nahmen 85 Personen im Alter zwischen 5 und 65 Jahren an der
Erhebung teil.

20 (23,5%) befinden sich in der Kategorie ,betroffene Erwachsene®,
24 (28,2%) der Probanden befinden sich in der Kategorie ,Eltern®, 26
(30,6%) in der Kategorie ,Kinder” und 15 (17,6%) sind der Kategorie
Experten zugeordnet.
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Tab. 3: Beschreibung der Gesamtstichprobe (N=85)
Betroffene Eltern Kinder Experten
Erwachsene
20 24 26 15
n
Alter M 39,05 41,67 10,92 49,60

Min Max | 20 65 31 55 5 17 36 64

SD 12,77 5,83 3,17 717
45,0% 83,3% 38,5% 6,7%
Sex w
3.2 Ergebnisse der Kategorie ,betroffene Erwachsene”
3.2.1 Stichprobe, Kategorie , betroffene Erwachsene®

20 (23,5%) der Studienteilnehmer (N=85) im Alter von 20 bis 65
Jahren werden der Kategorie ,Betroffene Erwachsene® zugeordnet.
45,0% sind weiblich.

3.2.2 Soziodemographie, Kategorie .betroffene

Erwachsene*

Der erste Teil des Fragebogens flur betroffene Erwachsene beinhaltet
die Erhebung soziodemographischer Daten. Diese Merkmale zeigt
Tabelle 4.
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Tabelle 4: Soziodemographische Merkmale der Kategorie ,Betroffene Erwachsene®

(n=20)

Soziodemographische n=20 Haufigkeit | Gultige
Merkmale Prozente

20-35 J. 35,0

Alter 36-50 J. 10 50,0
51-65 J. 15,0

Geschlecht Weiblich 45,0
Ménnlich 11 55,0

Staatsangehorigkeit Deutsch 20 100,0
Familienstand Verheiratet 12 60,0
Zusammenlebend 1 5,0

Getrennt 2 10,0

Ledig 5 25,0

Anzahl der Kinder im Keine Kinder 6 30,0
Haushalt 1 Kind 4 20,0
2 Kinder 7 35,0

3 Kinder 3 15,0

Personen im Haushalt 1 Person 3 15,0
2 Personen 2 10,0

3 Personen 5 25,0

4 Personen 8 40,0

5 Personen 2 10,0
Schulabschluss Kein Abschluss 1 5,0
Sonderschule 1 5,0

Hauptschule 3 15,0

Realschule 5 25,0

Fachhochschule 2 10,0

Abitur 8 40,0

Ausbildung Keine Ausbildung 6 30,0
Beruflich/betrieblich 6 30,0

Handelsschule 2 10,0

Fachhochschule 2 10,0

Hochschule 4 20,0
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Soziodemographische  n=20 Haufigkeit Glltige
Merkmale Prozente
Beruf Ausbildung 1 5,0
Erwerbstatig 11 55,0
Arbeitslos 3 15,0
Fruhberentet 2 10,0
Berentet 2 10,0
Sonstiges 1 50
Position Angelernter Arbeiter 2 111
(n=18) Facharbeiter 2 111
Angestellter 12 66,7
Selbststandig 1 5,6
Sonstiges 1 5,6
Monatl. Nettoeinkommen Weniger als 1500 € 10 54,6
(n=19) 1500-3000 € 36,8
Uber 3000 € 10,5

Eine detaillierte Verteilung des Alters der Studienteilnehmer zeigt

Abbildung 3.

Altersverteilung der Kategorie
,Betroffene Erwachsene® (n=20) 20-31 Jahre
30%

56-65 Jahre
10%

44-55 Jahre
20%

Abb. 3: Altersverteilung der Kategorie ,Betroffene Erwachsene” (n=20)

40%

32-43 Jahre
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3.2.3 Fragen zu medizinischen Aspekten, Kategorie
,betroffene Erwachsene*

In der folgenden Abbildung 4 erfolgt die Darstellung der Anzahl der

Exostosen bei den ,betroffenen Erwachsenen®.

Anzahl der Exostosen (n=15)

1-10
20%

11-30

>50 33%

20%

31-50
27%

Abb. 4: Anzahl der Exostosen , Betroffene Erwachsene”

Die Darstellung der Lokalisationen der Exostosen in den
verschiedenen Korperregionen Thorax, untere Extremitat und obere
Extremitat erfolgt in Abbildung 5.

Es zeigt sich ein gehauftes Auftreten der Exostosen im Bereich der
oberen Extremitat, vor der unteren Extremitat und der Lokalisation im

Bereich des Brustkorbes.
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Lokalisation der Exostosen

16

O Thorax
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1-15 16-30 31-50

Anzahl Exostosen in Kérperregion

Abb. 5: Lokalisation der Exostosen , Betroffene Erwachsene”

Im Durchschnitt bemerkten die Studienteilnehmer (n=18) die ersten
Symptome mit 4,2 Jahren (M=4,22; SD=4,05; Min=0; Max=15).

Bei 90,0% der Befragten Betroffenen (n=20) aul3erten sich die ersten
Symptome in Form von Exostosen. Bei 35,0% wurden diese von
Schmerzen und bei Uber der Halfte (55,0%) von

Funktionseinschrankungen begleitet.

Im Durchschnitt vergingen zwischen den ersten Symptomen und der
Diagnosestellung 5,5 Jahre (n=13; M=5,52; SD=13,51; Min=0;
Max=50).

Diesen Zeitraum empfanden 15,4% der Studienteilnehmer (n=13) als

recht kurz, 46,2% als angemessen und 38,5% als viel zu lang.

Uber die Halfte (57,1%) flhlten sich wahrend dieser Zeit allein

gelassen.

In der folgenden Frage wurden die Studienteilnehmer (n=19)
gebeten anzugeben, wie zentral MHE in ihrem Leben in Prozent ist.
Im Durchschnitt nimmt MHE 45,3% (M=45,32; SD=30,90; Min=1;

Max=100) das Leben der Betroffenen ein.
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Die bisher erfolgte professionelle Behandlung, zeigt die Abb. 6.

Art der professionellen Behandlung in %

100% +
90% -
80% -
70% A
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10%

0% -

@ 0 @ 3 A g oy @ 3
& & & e & & S & &
SH & N <& & & N & &
O R N © < Qé‘ )
{9\ A N
& 3

n=20
Mehrfachnennungen méglich

Abb. 6: Art der professionellen Behandlung in % , Betroffene Erwachsene*

3.24 Fragen zur Versorgung, Kategorie ,betroffene

Erwachsene*

Fragen 1 und 2: hausarztliche Betreuung

15 (75,0%) der Befragten (n=20) haben einen Kinder- bzw. einen
Hausarzt/arztin, der/die sich regelmalig um die gesundheitlichen
Probleme ihres Kindes kimmert. Die Zufriedenheit mit diesem Arzt/
dieser Arztin wird auf einer Skala von 1-5 beurteilt; 1="nicht
zufrieden®,5="aullerst zufrieden“. Hierbei ergibt sich M=3,56;
SD=0,89.

Fragen 3 bis 6: Behandlung durch den Facharzt oder die Fachéarztin

11 (55,0%) der Befragten (n=19) gehen zu einem fir die Erkrankung
ausgebildeten Spezialisten. 35,0% besuchten diesen in den

vergangenen 12 Monaten.
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Ob es schwierig war, facharztliche Hilfe zu erhalten, wurde von den
Studienteilnehmern auf einer Skala von 1 bis 5 beurteilt; 1="extrem
schwierig®; 5="gar nicht schwierig®. Hierbei ergibt sich M=1,94;
SD=1,26.

Bei der Zufriedenheit mit der facharztlichen Behandlung ist M=2,88

und SD=1,31; dabei gilt 1=“nicht zufrieden®; 5="aulerst zufrieden®.

Fragen 7 bis 10: Medikamentdse Versorgung

11 (55,0%) der Befragten (n=20) verneinten die Frage, ob sie in den
letzten 12 Monaten arztlich verschriebene Medikamente einnahmen.
Von den verbleibenden 9 Teilnehmern fand es niemand schwierig,
Verordnungen fur diese Medikamente zu erhalten. Die Zufriedenheit
bezlglich der verschriebenen Medikamente wird mit allen

Antwortmaoglichkeiten nahezu gleichmafig verteilt beantwortet.

80,0% der Befragten verneinten aul3erdem die Frage, ob sie in den
letzten 12 Monaten Medikamente einnahmen, die nicht vom Arzt

verordnet waren.

Fragen 11 bis 13: Fragen zur Notfallbehandlung

2 (10,0%) der Befragten (n=20) nahmen in den vergangenen 12

Monaten Notfallbehandlungen fur sich in Anspruch.

Niemand fand es schwierig, in einem Notfall arztliche Behandlung zu
bekommen und alle waren mit der Behandlung zufrieden oder

aulerst zufrieden.

Fragen 14-17: Finanzielle Belastung

16 (80,0%) der Befragten (n=20) mussen gelegentlich fur ihre
Gesundheitsversorgung etwas bezahlen. Allerdings beurteilte

niemand der Teilnehmer diese Belastung als extrem hoch oder fand
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es extrem schwierig, finanzielle Unterstitzung zu erhalten. In den
meisten Fallen wird die facharztliche Behandlung direkt durch die
Krankenkassen Ubernommen (80,0%) oder zu einem spateren
Zeitpunkt zurtckerstattet (10,0%).

Da zur Gesundheitsversorgung neben den arztlichen Leistungen
auch die nicht-arztlichen Leistungen eine groRe Rolle spielen,
werden der Bedarf und die Inanspruchnahme dieser im folgenden
Abschnitt (Frage 18) beschrieben. Tabelle 5 zeigt die Darstellung der
Haufigkeiten der Studienteilnehmer in Bezug auf Inanspruchnahme

und Bedarf verschiedener nicht-arztlicher Leistungen.

Tabelle 5: Bedarf und Inanspruchnahme verschiedener nicht-arztlicher Leistungen,

Kategorie ,betroffene Erwachsene* (n=20)

-Wir nehmen/nahmen folgende nicht-arztliche Leistungen in

Anspruch®:

Ra—T nein,
Nicht-arztliche - :

. , . - brauchen wir _lr aber
Leistungen teilweise
nich benoétigen

Haufigkeiten

Krankengymnastik (n=18) 7 4 5 2
Ergotherapie (n=18) 1 1 15 1
Logopadie/Sprachtherapie 2 0 17 0
(n=19)

Beratung durch 2 3 14 0

Sazialdienst (n=19)
Psychologische Beratung/

4 0 15 0
Psychotherapie (n=19)

Hausliche Krankenpflege
(n=19)
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Fortsetzung Tab. 5

Gesundheitsdienstleistung
en in der Schule, z.B. 1 2 14 1

Schulkrankenschwester

Schulung (lber die
chronische Erkrankung

Rehabilitations- 5 1 10 3

malnahmen (n=19)

Kurzzeit- 0 2 15 1

Entlastunasofleae (n=18)

Selbsthilfegruppen (n=19) 7 4 7 1

Ausfuhrliche
Telefonberatung durch

medizinisches

Ausstattung mit
medizinischen Geréaten 1 2 14 1
(z.B. Blutzuckertest-,

Ausstattung mit
Hilfsmitteln (z.B. 7 1 10 1
Gehhilfen, Schreibhilfen,

Schienen, Korsett;

Hilfe bei der Koordination
verschiedener

Gesundheitsdienste

(case management)

Fett markierte Haufigkeiten werden im Folgenden diskutiert.

Im Folgenden Abschnitt des Fragebogens, Fragen 19 bis 43, soll die
Qualitat und die Zufriedenheit der Patienten in Bezug auf ihre
Gesundheitsversorgung beschrieben werden. Die Beschreibung der
Qualitat wird im Rahmen der Auswertungsroutine
(Mittelwertsbildung) zu funf Skalen zusammengefasst. Die zuvor

beschriebene 6. Skala zur Unterstlztung durch die Schule entfallt in
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dieser Kategorie. Die Ergebnisse zur Erfassung der Qualitat der

Gesundheitsversorgung zeigt Tabelle 6.

Tab. 6: Erfassung der Qualitdt der Gesundheitsversorgung Kategorie , betroffene

Erwachsene”

Info zur Zusam- Umgang der Zufriedenheit Zufriedenheit

Diagnose menarbeit Arzte Sprechstunde allgemein

Personal

(Frage 19-23) (Frage 24-26) | (Frage 27-31) | (Frage 32-35) (Frage 36-42)
n 18 20 19 18 19
M 1,91 2,67 2,64 2,71 3,02
sb 1,13 1,21 0,88 0,91 0,96
Min 1 1 1 2 1
Max 5 5 4 5 5

ltemkodierung:1="nicht zufrieden“, 5="&uferst zufrieden“. Ein hoher Wert auf der

Skala bedeutet eine grof3e Zufriedenheit.

Die letzte Frage, Frage 43, bezieht sich auf die Zufriedenheit der
Patienten bezlglich ihrer Gesundheitsversorgung im Allgemeinen.
Auch hier ist die ltemkodierung: 1="nicht zu frieden®, 5=“aulerst
zufrieden®. 20 Studienteilnehmer beantworteten diese Frage (n=20).
Hier zeigen sich ein Mittelwert von M=2,90; SD=0,85; Min=1; Max=4.
Niemand beantwortete die Frage mit ,aul3erst zufrieden®.

3.2.5 Zusammenfassung der

Ergebnisse, Kategorie

,betroffene Erwachsene"

Es wurden im Rahmen dieser Studie 20 ,betroffene Erwachsene” zu
Die

Auspragung der Exostosen innerhalb dieser Kategorie variiert stark.

ihrer Erkrankung sowie ihrer Versorgungssituation befragt.

1-bis 10 Exostosen haben 20%, 11-30 Exostosen zeigen 33% der
Befragten, 31-50 37% und mehr als 50 Exostosen 20% der
Erwachsenen. Das bedeutet, 57% der Befragten, also mehr als

die Halfte, haben Uber 30 Exostosen. Im Durchschnitt bemerkten
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die Studienteilnehmer (n=18) die ersten Symptome mit 4,2 Jahren
(M=4,22; SD=4,05; Min=0; Max=15).

Bei 90% der Befragten Betroffenen (n=20) aulerten sich die ersten
Symptome in Form von Exostosen. Bei 35% wurden diese von
Schmerzen  und bei Uber der Halfte (55%) von
Funktionseinschrankungen begleitet.

Im Durchschnitt vergingen zwischen den ersten Symptomen
und der Diagnosestellung 5,5 Jahre (n=13; M=5,52; SD=13,51;
Min=0; Max=50).

Diesen Zeitraum empfanden 15,4% der Studienteilnehmer (n=13) als
recht kurz, 46,2% als angemessen und 38,5% als viel zu lang.

Uber die Halfte (57,1%) fuhlten sich wahrend dieser Zeit allein
gelassen.

Die Studienteilnehmer wurden (n=19) gebeten anzugeben, wie
zentral MHE in ihrem Leben in Prozent ist. Im Durchschnitt nimmt
MHE 45,3% (M=45,32; SD=30,90; Min=1; Max=100) das Leben der

Betroffenen ein.

Hinsichtlich der Beurteilung der Versorgungssituation zeigt sich, dass
15 (75,0%) der Befragten (n=20) einen Hausarzt/arztin haben,
der/die sich regelmalig um ihre gesundheitlichen Probleme
kiimmert. Die Zufriedenheit mit diesem Arzt/ dieser Arztin wird auf
einer Skala von 1-5 beurteilt; 1="nicht zufrieden®, 5="aulerst
zufrieden®. Hierbei ergibt sich M=3,56; SD=0,89. 11 (55,0%) der
Befragten (n=20) gehen zu einem speziell fur die Erkrankung
ausgebildeten Spezialisten. 35,0% besuchten diesen in den

vergangenen 12 Monaten.

Bei der Zufriedenheit mit der facharztlichen Behandlung ist M=2,88

und SD=1,31; dabei gilt 1="nicht zufrieden®; 5="aulerst zufrieden®.

11 (55,0%) der Befragten (n=20) verneinten die Frage, ob sie in den

letzten 12 Monaten arztlich verschriebene Medikamente einnahmen.
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2 (10,0%) der Befragten (n=20) nahmen in den vergangenen 12

Monaten Notfallbehandlungen fir sich in Anspruch.

Niemand fand es schwierig, in einem Notfall arztliche
Behandlung zu bekommen und alle waren mit der Behandlung

zufrieden oder aulRerst zufrieden.

16 (80,0%) der Befragten (n=20) muissen gelegentlich flir ihre
Gesundheitsversorgung etwas bezahlen. Allerdings beurteilt keiner
der Teilnehmer diese Belastung als extrem hoch oder fand es extrem

schwierig, finanzielle Unterstlitzung zu erhalten.

Bei der Inanspruchnahme nicht-arztlicher Leistungen zeigt sich, dass
hier die Teilnahme an der Selbsthilfegruppe, Reha-Malinahmen,
Versorgung mit Hilfsmitteln sowie die krankengymnastische
Versorgung im Vordergrund stehen. Des Weiteren zeigt sich ein
hoher Bedarf an einer Schulung tUber MHE, der jedoch nicht

gedeckt ist.

Im Folgenden Abschnitt des Fragebogens, Fragen 19 bis 43, wurden
die Qualitdt und die Zufriedenheit der Patienten in Bezug auf ihre
Gesundheitsversorgung beschrieben. Itemkodierung:1="nicht
zufrieden®, 5="aulierst zufrieden®. Ein hoher Wert auf der Skala
bedeutet eine grole Zufriedenheit. Hinsichtlich der erhaltenen
Informationen tber die Erkrankung MHE wéahrend der
Diagnosestellung zeigt sich ein Mittelwert M=1,91 sowie eine
Standartabweichung SD=1,13.

Die letzte Frage, Frage 43, bezieht sich auf die Zufriedenheit der
Patienten bezlglich ihrer Gesundheitsversorgung im Allgemeinen.
Auch hier ist die ltemkodierung: 1="nicht zu frieden®, 5=“aulerst
zufrieden®. 20 Studienteilnehmer beantworteten diese Frage (n=20).
Hier zeigen sich M=2,90; SD=0,85; Min=1; Max=4. Keiner der
Studienteilnenmer ist ,&ullerst zufrieden® mit seiner

Gesundheitsversorgung.
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3.3 Ergebnisse der Kateqorie ,Eltern betroffener
Kinder*

3.3.1 Stichprobe, Kategorie , Eltern betroffener Kinder"

24 (28,2%) der Studienteilnehmer (N=85) im Alter von 31 bis 55
Jahren gehdren der Kategorie ,Eltern” an. 83,3% sind weiblich. Die

Interviews erfolgten im Zeitraum zwischen Marz 2004 und Juni 2004.

3.3.2 Soziodemographie, Kategorie ,Eltern betroffener
Kinder"

Der erste Teil des Fragebogens flur Eltern MHE-erkrankter Kinder

beinhaltet die Erhebung soziodemographischer Daten. Diese

Merkmale zeigt Tabelle 7.

Tab. 7: Soziodemographische Merkmale der Kategorie , Eltern* (n=24)

Soziodemographische . ] Gultige
n=24 Haufigkeit
Merkmale Prozente
Alter 31-40 J. 12 50,0
41-50 J. 10 41,6
51-60 J. 2 8,4
Geschlecht Weiblich 20 83,3
Mannlich 4 16,7
Staatsangehorigkeit Deutsch 23 95,8
Sonstige 1 4,2
Familienstand Verheiratet
21 87,5
Zusammenlebend
1 4,2
Getrennt
1 4.2
Ledig
1 4.2
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Soziodemographische . ) Gultige
n=24 Haufigkeit
Merkmale Prozente
Anzahl der Kinder im 1 Kind 16,7
Haushalt 2 Kinder 12 50,0
3 Kinder 25,0
4 Kinder 8,3
Personen im Haushalt 3 Personen 20,8
4 Personen 11 45,8
5 Personen 20,8
6 Personen 12,5
Schulabschluss Hauptschule 7 29,2
Realschule 4 16,7
Fachhochschule 4 16,7
Abitur 9 37,5
Ausbildung Keine Ausbildung 4 16.7
Beruflich/betrieblich 11 ’
45,8
Handelsschule 1
4.2
Berufsschule 1
42
Fachhochschule 1
4.2
Hochschule 6
25,0
Beruf Ausbildung 1 4,2
Erwerbstatig 12 50,0
Arbeitslos 3 12,5
Berentet 1 4.2
Hausfrau/-mann 6 25,0
Sonstiges 1 4,2
Position Angelernter Arbeiter 3 12,5
(n=18) Facharbeiter 1 4,2
Angestellter 19 79,2
Sonstiges 1 4,2
Monatl. Weniger als 1500 € 8 33,3
Nettoeinkommen 1500-3000 € 1 45,8
(n=19) Uber 3000 € 4 16,7
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Eine detaillierte Verteilung des Alters der befragten Eltern zeigt
Abb.7

Altersverteilung der Kategorie
»Eltern® (n=24)
31-36 Jahre
13%

37-42 Jahre

49-55 Jahre 41%

13%

43-48 Jahre
33%

Abb7: Altersverteilung der Kategorie , Eltern® (n=24)

3.3.3 Fragen zu medizinischen Aspekten, Kategorie
» Eltern betroffener Kinder"

In Abbildung 8 erfolgt die Darstellung der Anzahl der Exostosen der
Kinder.
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Anzahl der Exostosen (n=24)

1-10

11-30
9%

>50

1% 31-50

Abb.8: Anzahl der Exostosen der Kinder

Die Darstellung der Lokalisationen der Exostosen der betroffenen

Kinder nach Aussage der Eltern erfolgt in Abbildung 9.

Lokalisation der Exostosen & Thorax

25 - B Untere Extremitaten

O Obere Extremitaten

0

" -

15

Anzahl Teilnehmer

10 A
17

1-15 16-30 31-50

Anzahl Exostosen in Kérperregion

Abb.9: Lokalisationen der Exostosen der Kinder
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3.34 Fragen zur Versorgung, Kategorie ,Eltern
betroffener Kinder*

Fragen 1 und 2: kinderarztliche oder hausarztliche Betreuung

17 (70,8%) der Befragten (n=24) haben einen Kinder- bzw. einen
Hausarzt/arztin, der/die sich regelmallig um die gesundheitlichen
Probleme ihres Kindes kimmert. Die Zufriedenheit mit diesem Arzt/
dieser Arztin wird auf einer Skala von 1-5 beurteilt; 1="nicht
zufrieden®,5="aullerst zufrieden®. Hierbei ergibt sich M=3,64;
SD=0,70.

Fragen 3 bis 6: Behandlung durch den Facharzt oder die Facharztin

21 (87,5%) der Befragten (n=24) gehen mit ihrem Kind zu einem
speziell fur die Erkrankung ausgebildeten Spezialisten. 83,3%

besuchten diesen in den vergangenen 12 Monaten.

Ob es schwierig war, facharztliche Hilfe zu erhalten, wurde von den
Studienteilnehmern auf einer Skala von 1 bis 5 beurteilt; 1="extrem
schwierig®; 5=“gar nicht schwierig®“. Hierbei ergibt sich M=2,26 und
SD=1,45.

Bei der Zufriedenheit mit der facharztlichen Behandlung ist M=3,09

und SD=1,16; dabei gilt 1="nicht zufrieden®; 5="aulerst zufrieden®.

Fragen 7 bis 10: Medikamentdse Versorgung

18 (75,0%) der Befragten (n=24) verneinten die Frage, ob ihr Kind in
den letzten 12 Monaten arztlich verschriebene Medikamente
einnahm. Von den verbleibenden 5 Teilnehmern fand es niemand
schwierig, Verordnungen fur diese Medikamente zu erhalten.
Aulerdem waren alle zufrieden oder sehr zufrieden mit den

verordneten Medikamenten.
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75,0% der Befragten verneinten aulderdem die Frage, ob ihr Kind in
den letzten 12 Monaten Medikamente einnahm, die nicht vom Arzt

verordnet waren.

Fragen 11 bis 13: Fragen zur Notfallbehandlung

7 (29,2%) der Befragten (n=24) nahmen in den vergangenen 12

Monaten Notfallbehandlungen fur ihr Kind in Anspruch.

Von diesen 7 fanden es 4 Teilnehmer nicht schwierig, in einem
Notfall arztliche Behandlung zu bekommen und waren mit der

Behandlung zufrieden oder aul3erst zufrieden.

Fragen 14-17: Finanzielle Belastung

10 (41,7%) der befragten Eltern (n=23) mussen gelegentlich fur die
Gesundheitsversorgung ihres Kindes etwas bezahlen. Allerdings
beurteilen lediglich zwei der Teilnehmer diese Belastung als extrem
hoch und fanden es auch extrem schwierig, finanzielle Unterstitzung
zu erhalten. In den meisten Fallen wird die facharztliche Behandlung
direkt durch die Krankenkassen Ubernommen (66,7%) oder zu einem

spateren Zeitpunkt zuruckerstattet (33,3%).

Der Bedarf und die Inanspruchnahme nicht-arztlicher Leistungen
werden im folgenden Abschnitt (Frage 18) beschrieben. Eine

detaillierte Darstellung zeigt Tabelle 8
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Tabelle 8: Bedarf und Inanspruchnahme verschiedener nicht-arztlicher Leistungen,
Kategorie , Eltern” (n=24)

-Wir nehmen/nahmen folgende nicht-arztliche Leistungen in

Anspruch®:

ca—r nein,
Nicht-arztliche ja, fein, :

. brauchen wir ir aber
Leistungen teilweise wir aber

teilweise

nich

Haufigkeiten
Krankengymnastik (n=23) | 14 2 4 3
Ergotherapie (n=21) 1 1 14 5
Logopadie/Sprachtherapie 3 1 15 1
(n=20)
Beratung durch 0 1 20 0
Sazialdienst (n=21)
Psychologische Beratung/
yenolod! unatl g 1 15 3
Psychotherapie (n=22)
Hausliche Krankenpflege 0 0 22 0
[n=DD)\
Gesundheitsdienstleistung
en in der Schule, z.B. 0 0 20 1
Schulkrankenschwester
Schulung (Uber die
9l 0 0 11 10
chronische Erkrankung
Rehabilitations- 1 3 16 2
mafRnahmen (n=22)
Kurzzeit- 0 2 18 2
Entlastunasoflege (n=22)
Selbsthilfegruppen (n=23) | 14 4 2 3
Ausflhrliche
Telefonberatung 1 1 15 6
Ausstattung mit
medizinischen Geraten
3 0 19 0
(z.B. Blutzuckertest-,
Inhalationsgerat) (n=22)
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Fortsetzung Tab. 8

Nicht-arztliche ] ja, nein, nein, wurden
a, T . _
Leistungen teilweise | Prauchen wir wir aber
nicht bendétigen

Ausstattung mit
Hilfsmitteln (z.B. 7 1 15 0
Gehhilfen, Schreibhilfen,

Hilfe bei der
Koordination
verschiedener 0 0 18 4

Gesundheitsdienste

(case management)

Im Folgenden Abschnitt des Fragebogens, Fragen 19 bis 45, soll die
Qualitdt und die Zufriedenheit der Eltern

ihres Kindes beschrieben werden.

in Bezug auf die
Die
Beschreibung der Qualitat wird im Rahmen der Auswertungsroutine
(Mittelwertsbildung) Die

Ergebnisse zur Erfassung der Qualitdt der Gesundheitsversorgung

Gesundheitsversorgung
zu

sechs Skalen zusammengefasst.

zeigt Tabelle 9.

Tab. 9: Erfassung der Qualitat der Gesundheitsversorgung

Info zur Zusam- Umgang Zufriedenheit Zufriedenheit Unterstitzung
Diagnose menarbeit der Arzte | Sprechstunde allgemein Schule
Personal
Frage Frage Frage Frage Frage Frage
19-23 24-26 27-31 32-35 36-42 43, 44
N 23 22 23 23 23 21
M 2,02 2,80 2,64 2,95 3,19 2,45
Sh ,85 1,10 , 76 ,83 1,01 1,18
Min 1 1 1 1
Max 1 5 4 5 5 5

ltemkodierung:1="nicht zufrieden“, 5="&uferst zufrieden“. Ein hoher Wert auf der

Skala bedeutet eine grof3e Zufriedenheit.
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Die letzte Frage, Frage 45, bezieht sich auf die Zufriedenheit der
Eltern bezuglich der Gesundheitsversorgung ihrer Kinder im
Allgemeinen. Auch hier ist die Itemkodierung: 1="nicht zu frieden®,
5="aulerst zufrieden“. 23 Studienteilnehmer beantworteten diese
Frage (n=23). Hier zeigen sich ein Mittelwert von M=2,96; SD=0,98;
Min=1; Max=4.

3.35 Zusammenfassung der Ergebnisse, Kategorie

, Eltern betroffener Kinder"

Im Durchschnitt bemerkten die Studienteilnehmer (n=24) die ersten
Symptome bei ihren Kindern mit 1,9 Jahren (M=1,88; SD=1,70;
Min=0; Max=7. Im Durchschnitt vergingen zwischen den ersten
Symptomen, in den meisten Fallen Exostosen, teilweise begleitet
durch Funktionseinschrankungen, und der Diagnosestellung ein
knappes Jahr (n=21; M=0,96; SD=1,36; Min=0; Max=5). Uber die
Halfte (54,4%) der Studienteilnehmer empfanden diesen
Zeitraum als viel zu lang. 16 (84,2%) der befragten Eltern (n=19)
fuhlten sich wahrend dieser Zeit allein gelassen. In der folgenden
Frage wurden die Studienteilnehmer (n=23) gebeten anzugeben, wie
zentral MHE in ihrem Leben in Prozent ist. Im Durchschnitt nimmt
MHE 48% (M=48; SD=28,7; Min=5; Max=100) das Leben der

Betroffenen ein

Hinsichtlich der Beurteilung der Versorgungssituation zeigt sich, dass
17 (70,8%) der Befragten (n=24) einen Kinder- bzw. einen
Hausarzt/arztin  haben, der/die sich regelmaBig um die
gesundheitlichen Probleme ihres Kindes kimmert. Die Zufriedenheit
mit diesem Arzt/ dieser Arztin wird auf einer Skala von 1-5 beurteilt;
1="nicht zufrieden®, 5=“aullerst zufrieden®. Hierbei ergibt sich
M=3,64; SD=0,70. 21 (87,5%) der Befragten (n=24) gehen mit

ihrem Kind zu einem speziell fir die Erkrankung ausgebildeten
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Spezialisten. 83,3% besuchten diesen in den vergangenen 12

Monaten.

Ob es schwierig war, facharztliche Hilfe zu erhalten, wurde von den
Studienteilnehmern auf einer Skala von 1 bis 5 beurteilt; 1="“extrem
schwierig“; 5=“gar nicht schwierig“. Hierbei ergibt sich M=2,26 und
SD=1,45.

10 (41,7%) der befragten Eltern (n=23) mussen gelegentlich fur die
Gesundheitsversorgung ihres Kindes etwas bezahlen. Nur zwei der
Teilnehmer fanden diese Belastung extrem hoch und fanden es auch

extrem schwierig, finanzielle Unterstitzung zu erhalten.

Bei der Inanspruchnahme nicht-arztlicher Leistungen zeigt sich, dass
hier die Teilnahme an der Selbsthilfegruppe sowie die
krankengymnastische Versorgung im Vordergrund stehen. Des
Weiteren zeigten sich ein hoher Bedarf an einer Schulung Uber
MHE sowie ein maRiger Bedarf an Ergotherapie, der jedoch nicht

gedeckt ist.

Im Folgenden Abschnitt des Fragebogens wurden die Qualitat und
die  Zufriedenheit der  Eltern in Bezug auf  die
Gesundheitsversorgung ihres Kindes beschrieben.
ltemkodierung:1="nicht zufrieden®, 5="aullerst zufrieden®. Ein
niedriger Wert auf der Skala bedeutet eine grolRe
Unzufriedenheit. Hinsichtlich der erhaltenen Informationen Uber die
Erkrankung MHE wahrend der Diagnosestellung zeigt sich ein
Mittelwert M=2,02; SD=0,85. Bei der Zufriedenheit hinsichtlich der
Zusammenarbeit des medizinischen Personals ist M=2,80; SD=1,10.
Die Unterstlitzung durch die Schule zeigt einen Mittelwert von M=
2,45; SD=1,18.

Die Zufriedenheit der Eltern bezlglich der Qualitdt der
Gesundheitsversorgung im Allgemeinen ergibt einen Mittelwert von
M=2,96; SD=0,98.
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3.4 Vergleich der Versorgungssituation bei MHE der

untersuchten Erwachsenengruppen

Folgende Darstellungen zeigen die Versorgungssituation MHE-
betroffener Erwachsener aus Sicht der Patienten sowie MHE-
erkrankter Kinder aus Sicht der Eltern (vorliegende Studie) im
Vergleich zu Ergebnissen aus Untersuchungen mit Eltern von
Kindern mit diversen chronischen Erkrankungen (u. A. Asthma,
Arthritis, Dermatitis, Diabetes Mellitus Typ 1, zystische Fibrose und
Epilepsie) (Schmidt et al., in Druck) Die Vergleichsgruppe besteht
aus 304 befragten Eltern (N=304), die im Durchschnitt 40 Jahre als
sind (M=40,01; SD=10,02). In 86,7% der Falle fullten die Mutter die
Fragebogen aus. In der vorliegenden Studie sind es 83,3%. Das
Durchschnittsalter hier betragt M=41,67; SD=5,83.

Das Durchschnittsalter der Kinder der Vergleichsgruppe zum
Zeitpunkt der Diagnosestellung ist M=3,59; SD=2,81. Bei den MHE-
erkrankten Kindern in der vorliegenden Studie liegt es mit
M=1,88 und SD=1,70 knapp zwei Jahre darunter.

Der Schweregrad der Erkrankung der Kinder wird von den Eltern in
der Vergleichsgruppe in 39 der Falle (13,1%) als stark, in 99 der
Falle (33,2%) als mittel und in 160 der Falle (53,7%) als leicht

eingestuft.

Im Folgenden geht es um die Gesundheitsversorgung.

Tabelle 10 zeigt die Haufigkeiten in Prozent beziglich der

facharztlichen Versorgung der zu vergleichenden Gruppen.
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Tab. 10: fachérztliche Versorgung; Haufigkeiten in Prozent

Item Facharztbesuche Facharztbesuche Schwierigkeiten  Zufriedenheit mit
im letzten Jahr mit fachérzt- Facharztbesuchen
licher Hilfe
Gruppe Frage 3 Frage 4 Frage 5 Frage 6
MHE-betroffene
Erwachsene 55,0 35,0 80,0 25,0
(n=20)
Eltern von
Kindern mit... 87,5 83,3 75’0 41,7
MHE (n=24)
...Asthma
(n=122) 84,0 77,6 12,9 56,3
...Arthritis
(n=42) 95,2 100,0 17,5 45,1
...Neuro-
dermitis (n=41) 86,0 52,0 24,3 21,9
...Diabetes
(n=26) 92,3 90,9 3,8 59,1
...C. P.
(n=21) 62,5 71,4 13,6 25,5
...Zystische
Fibrose 917 89,0 23,0 63,1
(n=29)
...Epilepsie 78,3 75,0 4.8 64,1
(n=23)

Chi-Quadrat-Tests ergeben fur den Vergleich der Eltern von MHE-

betroffenen Kindern mit den Eltern der Vergleichsgruppe signifikante

Unterschiede bei der Frage zu ,Schwierigkeiten mit facharztlicher
Hilfe“: Asthma (x?=14,5; p<,0005), Arthritis (x*=18,9; p<,0005),
Neurodermitis (x*=13,9; p<,0005), Diabetes (x*=23,9; p<,0005), C.P.
(x*=14,6; p<000,5), zystische Fibrose (x*=12,3; p<,0005), Epilepsie
(x°=21,2; p<,0005).
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Folgende Tabelle bezieht sich auf die Erfassung der Qualitat der
Gesundheitsversorgung. In diesem Abschnitt des Fragebogens,
Fragen 19 bis 44, soll die Qualitat und die Zufriedenheit der
Patienten in Bezug auf ihre Gesundheitsversorgung beschrieben
werden. Die Beschreibung der Qualitdt wird im Rahmen der
Auswertungsroutine  (Mittelwertsbildung) zu sechs  Skalen
zusammengefasst. Die Ergebnisse zur Erfassung der Qualitat der
Gesundheitsversorgung im Verhaltnis zur Vergleichsgruppe zeigt
Tabelle 11.

Tabelle 11: Vergleich der Erwachsenengruppen zur Erfassung der Qualitat der
Gesundheitsversorgung

Gruppe MHE- Elter MHE- Vergleichsgruppe
betroffene Betroffener
Erwachsene | Kinder
Skala Anzahl M SD M SD M SD
Items
Info zur Diagnose 5 1,91 | 1,13 | 2,02 | 0,85 3,05 0,97
Zusammenarbeit 3 267 | 1,21 | 2,80 | 1,10 3,33 0,95
Personal
Umgang der Arzte 5 246 | 0,88 | 2,46 | 0,76 3,41 1,01
Zufriedenheit 4 271 | 091 | 295 | 0,83 3,10 0,93
Sprechstunde
Zufriedenheit 7 3,02 | 0,9 | 3.19 | 1,01 3,40 0,88
allgemein
Unterstitzung 2 entfallt 2,45 1,18 2,33 0,94
Schule

Iltemkodierung:1="nicht zufrieden“, 5="auRerst zufrieden".

Die Ergebnisse der Gruppen der betroffenen Erwachsenen und der
Eltern wurden auf statistische Unterschiede hin analysiert. Der U-
Test zeigt, dass beide Gruppen sich bezuglich allen Skalen nicht
signifikant voneinander unterscheiden (Skala ,Info zur Diagnose®:
U=179; p=,46; Skala ,Zusammenarbeit Personal®. U=199; p=,59;
Skala ,Umgang der Arzte“: U=194; p=,53; Skala Zufriedenheit
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Sprechstunde®: U=162; p=,24; Skala ,Zufriedenheit allgemein®:
U=193; p=,52). Auch t-Tests fihren zu dem Selben Ergebnis.

Der Vergleich der Mittelwerte zwischen den Eltern MHE-erkrankter
Kinder und der Vergleichsgruppe zeigt fur die Skala ,Info zur
Diagnose“ einen hoch signifikanten Unterschied (t(325)=4, 95;
p<,0001; SES=1,1). Fur die Skala ,Zusammenarbeit Personal® zeigt
sich ein signifikanter Unterschied (1(325)=2,5; p=0,013; SES=0,56).
Fir die Skala ,Umgang der Arzte* zeigt sich ein hoch signifikanter
Unterschied (1(326)=4,42; p<,0001; SES=094). Fir die Skala
,Zufriedenheit  Sprechstunde® zeigt sich kein signifikanter
Unterschied (1(326)=0,75; p=,45; SES=0,1). Fir die Skala
.Zufriedenheit allgemein“ zeigt sich kein signifikanter Unterschied
(t(326)=1,1; p=,28; SES=,24). Fur die Skala ,Unterstitzung durch die
Schule® zeigt sich kein signifikanter Unterschied (1(326)=0,58; p=,56;
SES=,13).

3.5 Ergebnisse der Kategorie ,Betroffene Kinder

3.5.1 Stichprobe, Kategorie ,Kinder”

26 Studienteilnehmer (32,5%) im Alter von 5 bis 17 Jahren wurden

der Kategorie ,Betroffene Kinder zugeordnet.

3.5.2 Soziodemographie, Kategorie ,Kinder*

Im ersten Tei des Fragebogens geht es um die Soziodemographie
der befragten Kinder. Eine detaillierte Darstellung zeigt Tab 12.
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Tab.12: Soziodemographische Merkmale der Kategorie , Betroffene Kinder* (n=26)

Soziodemographische ) . Gultige
Merkmale n=26 Haufigkeit Prozente
Alter 5- 8J. 6 23,1
9-12 J. 12 46,2
13-17 J. 8 30,7
Geschlecht Weiblich 10 38,5
Mannlich 16 61,5
Anzahl der Geschwister | Keine 3 11,5
Eine Schwester/ ein 15 57,7
Bruder
Zwei Geschwister 8 30,8
Schule (n=23)* Grundschule 9 34,6
Gesamtschule 2 7,7
Privatunterricht 1 3,8
Hauptschule 2 7,7
Realschule 2 7,7
Gymnasium 6 23,1
Sonderschule 1 3,8

* Drei der befragten Kinder waren zum Zeitpunkt der Untersuchung unter sechs Jahre

alt und besuchten noch nicht die Schule.
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Eine detaillierte Verteilung des Alters der befragten Kinder zeigt

Abb. 10:

Altersverteilung der Kategorie
LKinder" (n=26) 5.8 Jahre
23%

13-17 Jahre

31% 9-12 Jahre

46%

Abb. 10: Altersverteilung der Kategorie ,Kinder* (n=26)

3.5.3 Fragen zur Versorgung, Kategorie ,Kinder*

Die folgenden Fragen beziehen sich auf die Versorgungssituation der
Kinder aus deren Sicht.

Im ersten Teil, Fragen 17.1 bis 17.7, geht es um das Verhaltnis der
behandelnden Kinder zu ihrem Arzt, der sie wegen ihrer Exostosen
behandelt.

Es werden Aussagen getroffen, die mit 1="stimmt gar nicht* bis
4=stimmt sehr beurteilt werden. Ein hoher Wert steht fir grol3e
Zufriedenheit bezlglich der Beziehung zu ihrem Arzt.

Die folgende Tabelle 13 zeigt die Mittelwerte, Standartabweichungen

sowie Minimum und Maximum.
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Tab.13: Verhéltnis der Kinder zu ihrem Arzt

n M SD Min Max

Frage

17.1 23 3 1,0 1 4
17.2 24 3 0,9 1 4
17.3 23 3 1,0 1 4
17.4 24 3 1,0 1 4
17.5 23 3 0,8 1 4
17.6 24 3 1,1 1 4
17.7 24 3 0,9 1 4

Die Fragen 18.1 bis 18.3 beziehen sich darauf, wie die Lehrer aus
Sicht der Kinder mit der Erkrankung der Kinder umgehen.

61,6% der befragten Kinder (n=23) verneinen die Frage, ihre Lehrer
wlrden sich gut mit der Erkrankung auskennen. 76,9% sind
aulRerdem der Meinung, ihre Lehrer hatten wenig bis gar kein
Interesse daran.

Ob die Lehrer Verstandnis dafur hatten, dass die Kinder wegen ihrer
Erkrankung mal ,nicht so gut drauf‘ seien, wird mit ,trifft sehr zu“ bis
Lrifft gar nicht zu“ auf einer Skala von eins bis vier nahezu

gleichmalig verteilt beantwortet.

Auf die offene Frage 19, ob es etwas gabe, was die Lehrer fur die
Kinder tun koénnten, damit es ihnen in der Schule besser geht,
antworten vier Kinder. Hier wird drei Mal darum gebeten, die Lehrer
sollten mehr Ricksicht auf sie nehmen. Ein Kind winscht sich mehr

Informationen Uber die Erkrankung durch die Lehrer.

Fragen 20.1 bis 20.4 behandeln das Thema ,Kontakt zu anderen
Kindern mit Exostosen®. 96,2% der befragten Kinder (n=26) gibt an,

sie hatten wenig bis gar keinen Kontakt zu anderen Kindern mit
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Exostosen. Nahezu die Halfte aller Befragten wiinscht sich allerdings
den Kontakt und ist der Meinung, der Kontakt zu anderen Kindern mit

Exostosen konnte ihnen helfen.

Bei Frage 21 handelt es sich wieder um eine offene Frage. Die
Kinder sollen etwas nennen, was ihnen auller der arztlichen
Versorgung hilft, besser mit den Exostosen zurecht zu kommen. Eine

detaillierte Darstellung der gegebenen Antworten zeigt Tabelle 14.

Tab.14: gewunschte Hilfe im Umgang mit den Exostosen (n=14)

Haufigkeiten %
Krankengymnastik 5 19,2
Kontakt zu anderen betroffenen Kindern 4 15,4
Kindergerechtes Infomaterial 2 7,7
Selbsthilfegruppe 2 7,7

Der Fragebogen wurde insgesamt von 69,2%der befragten Kinder

mit der Schulnote eins oder zwei bewertet.

3.54 Zusammenfassung der Ergebnisse der Kategorie
,Kinder*

Hinsichtlich der Versorgungssituation der betroffenen Kinder zeigt
sich aus deren Sicht folgendes Bild.

Das Verhdltnis zwischen ihnen und ihrem behandelnden
Arzt/Arztin wird eher positiv beurteilt. Auf einer Skala von eins bis
vier ergibt sich diesbezuglich bei allen Fragen ein Mittelwert
zwischen M=2,62 und M=3,08 mit Standartabweichungen zwischen
SD=0,83 und SD=1,10; dabei gilt, je hoher der Wert, desto besser
die Arzt-Patienten-Beziehung.

Hinsichtlich der Situation in der Schule zeigt sich ein anderes

Bild: 61,6% der befragten Kinder (n=23) verneinen die Frage,
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ihre Lehrer wirden sich gut mit der Erkrankung auskennen.
76,9% sind aul3erdem der Meinung, ihre Lehrer hatten wenig bis
gar kein Interesse daran. Ob die Lehrer Verstandnis dafur hatten,
dass die Kinder wegen ihrer Erkrankung mal ,nicht so gut drauf*
seien, wird mit trifft sehr zu“ bis ,trifft gar nicht zu“ auf einer Skala
von eins bis vier nahezu gleichmalig verteilt beantwortet. Auf die
offene Frage 19, ob es etwas gabe, was die Lehrer fur die Kinder tun
konnten, damit es ihnen in der Schule besser geht, antworten vier
Kinder. Hier wird drei Mal darum gebeten, die Lehrer sollten
mehr Rucksicht auf sie nehmen.

Bei dem Thema ,Kontakt zu anderen Kindern mit Exostosen®
geben 96,2% der befragten Kinder (n=26) an, sie hatten wenig
bis gar keinen Kontakt zu anderen Kindern mit Exostosen.
Nahezu die Halfte aller Befragten winscht sich allerdings den
Kontakt und ist der Meinung, der Kontakt zu anderen Kindern
mit Exostosen kdnnte ihnen helfen.

Auch bezuglich der offenen Frage, was den Kindern aul3er der
arztlichen Versorgung helfen kdnnte, stehen der Kontakt zu anderen
Kindern mit Exostosen sowie die Krankengymnastik im
Vordergrund. Ein Kind winscht sich kindgerechtes Infomaterial,
und ein befragtes Kind sieht die Selbsthilfegruppe als besonders
hilfreich.
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3.6 Ergebnisse der Kategorie , Experten*

3.6.1 Stichprobe, Kategorie , Experten*

15 Studienteilnehmer (17,6%) im Alter von 36 bis 64 Jahren gehdren
zu der Kategorie ,behandelnde Arzte/ Experten®. Bis auf eine

Ausnahme sind alle mannlich.

3.6.2 Soziodemographie, Kategorie , Experten®

12 der befragten Arzte (80%) sind Orthopaden, einer gehdrt dem
Fachbereich Padiatrie an und zwei der Fachrichtung Kinderchirurgie.
Die durchschnittliche Dauer der Auslbung des Berufes betragt 21
Jahre. Eine detaillierte Darstellung der Dauer der beruflichen
Tatigkeit zeigt Abb 11.
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Abb. 11 : Dauer der Ausuibung der beruflichen Tatigkeit

Von den 15 befragten Arzten sind derzeit 9 (60,0%) in einem
Krankenhaus beschaftigt. Hier wiederum besetzen 6 Teilnehmer die

Position des Chefarztes, auRerdem nahmen 2 Oberarzte und ein
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Assistenzarzt an der Erhebung teil. 6 (40,0%) der Studienteilnehmer

sind in einer Praxis tatig.

Tabelle 15: Darstellung der beruflichen Position (n=15)

Krankenhaus Praxis
Haufigkeit 9 6
Prozent 60,0 40,0
Chef- | Ober- | Assistenz-
arzt | arzt arzt
Haufigkeit 6 2 1
Prozent 40,0 | 13,3 6,7

3.6.3 Beurteilung von Aussagen Uber die Versorgung von

MHE-Patienten, Kategorie , Experten®

Die folgenden Angaben beziehen sich auf die Versorgung der an
MHE erkrankten Patienten aus Sicht der behandelnden Arzte. Die
Antwortmoglichkeiten der ersten 16 Fragen reichen auf einer Skala
von 1 bis 4; 1=trifft Gberhaupt nicht zu“, 4=,trifft voll und ganz zu*.
Die folgende Tabelle zeigt sowohl den Mittelwert mit Minimum und
Maximum der Antworten als auch die Standardabweichung. Die erste

Spalte beinhaltet die Fragennummer.
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Tabelle 16: Beurteilung von Aussagen Uber die Versorgung von MHE-Patienten aus
Sicht der behandelnden Arzte

Fragennummer | Mittelwert  Standart- Minimum Maximum
(s. Anlage J) abweichung

1. Wissen uber 3,67 0,62 2 4
MHE

2. Behandlung 3,20 0,86 2 4
haufig

3. stelle 3,00 0,65 2 4
Erstdiagnose

4. Zeitraum 2,53 0,92 1 4
Diagnose lang

5. indiv. 3,47 0,52 3 4
Bedurfnisse

6. ausreichend 2,43 0,94 1 4
Patientenwissen

7. Info MHE 3,80 0,41 3 4
8. SDM maglich 3,73 0,59 2 4
9. SDM wichtig 4,00 0,00 4 4
10. Uberweisung 2,73 1,03 1 4
zugig

11. Kommuni- 3,00 1,04 1 4
kation Arzte gut

12. psych. 3,20 0,77 2 4
Beratung sinnvoll

13. SHG hilfreich 3,60 0,51 3 4
14. Info Uber SHG 2,40 1,30 1 4
15. Hinweis SHG 2,80 1,32 1 4
16. Kollegen 213 0,74 1 3
Wissen SHG

1=trifft Gberhaupt nicht zu, 2=trifft eher nicht zu, 3=trifft etwas zu, 4=trifft voll und

ganz zu
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Aussage 1: Ich verflige Uber ein Ausreichendes Wissen uber MHE.

Die Frage, ob die behandelnden Arzte (ber ein ausreichendes
Wissen uber MHE verfugen, wurde von 73,3% mit ,trifft voll und ganz
zu“ beantwortet. Lediglich ein Studienteilnehmer beantwortete diese
Frage mit ,trifft ein wenig zu“. Keiner der Teilnehmer antwortete , trifft

uberhaupt nicht zu®.

Aussagen 2 und 3: Ich behandle haufig Patienten mit MHE, und ich

stelle meistens die Erstdiagnose.

46,7% der Experten geben an, haufig Patienten mit MHE zu
behandeln, keiner der Telnehmer bewertet die Aussage mit ,trifft

uberhaupt nicht zu“. Es stellten 20,0% bislang die Erstdiagnose.

Aussage 4: Den Zeitraum zwischen dem ersten Besuch der

Patienten bei ihrem Arzt und der Diagnosestellung empfinde ich oft

als zu lang.
Den Zeitraum zwischen dem ersten Besuch der Patienten bei ihrem

Arzt und der Diagnosestellung finden Uber die Halfte der Arzte
(63,3%) viel oder etwas zu lang. Zwei der Studeinteilnehmer

bewerten die Aussage mit ,trifft Gberhaupt nicht zu“.

Aussage 5: Ich verfuge Uber ausreichend Moglichkeiten, auf die

individuellen Bediirfnisse meiner Patienten einzugehen.

Alle befragten Arzte (100,0%) bewerten diese Aussage mit ,trifft voll

und ganz zu“.

Aussage 6: Meine Patienten verfligen Uber ein ausreichendes
Wissen uber MHE.

Ob die Patienten Uber ein ausreichendes Wissen uber ihre

Erkrankung verfugen, wurde mit allen vier Skalenwerten, nahezu

gleichmalig verteilt, beantwortet.
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Aussage 7: Ich kann meine Patienten ausreichend Uber das
Krankheitsbild MHE informieren.

Alle befragten Arzte (100,0%) bewerten diese Aussage mit ,trifft voll

und ganz zu“.

Aussagen 8 und 9: Shared-decision-making (SDM)

80,0% der Experten gehen davon aus, ihre Patienten seien in der
Lage, gemeinsam mit ihnen Entscheidungen zu treffen. 100,0%

halten dieses auch fur besonders wichtig.

Aussage 10: Ich denke, die Uberweisung an einen Spezialisten

erfolgt in der Regel recht zlgiq.

Die Uberweisung der Patienten an einen Spezialisten erfolgt aus
Sicht von 60% der Experten recht zlgig. 26,7% empfinden die Zeit
als etwas zu lang, 13,3% als viel zu lang.

Aussage 11: Ich denke die Zusammenarbeit und die Kommunikation

der Arzte untereinander ist sehr produktiv.

Die Aussage, die Zusammenarbeit und Koordination der Arzte
untereinander sei produktiv, wurde von 60,0% mit ,trifft voll und ganz
zu® bzw. mit trifft etwas zu“ bewertet. Nur 26,7% gaben ,trifft ein
wenig zu“ an. Ein Studienteilnehmer bewertet diese Aussage mit

Lrifft Gberhaupt nicht zu®.

Aussagen 12 bis 15: nicht arztliche Leistungen

80,0% der Experten sind der Meinung, eine psychologische Beratung
konne fur viele Betroffene sehr sinnvoll sein. Keiner der Befragten
lehnt dies prinzipiell ab. Auch der Beitritt in eine Selbsthilfegruppe
(SHG) kann fir 100,0% der befragten Arzte eine hilfreiche
Unterstltzung fur ihre Patienten sein. Allerdings gaben nur ein Drittel
der Arzte an, Uber ausreichend Informationen Uber die Existenz einer

Selbsthilfegruppe zu verfigen. Ein weiteres Drittel verfigt Uber
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keinerlei Informationen diesbezlglich. Das letzte Drittel befindet sich
genau dazwischen. Allerdings weisen laut eigenen Angaben 60,0%
der befragten Arzte ihre Patienten und deren Angehdrige auf die
SHG hin.

Aussage 16: Ich denke, die meisten meiner Kollegen verfiigen Uber

ein ausreichendes Wissen tiber MHE.

Auf die Frage, ob die meisten ihrer Kollegen Uber ein ausreichendes
Wissen verfugen, antwortete niemand ,trifft voll und ganz zu®. 33,3%
beantwortete dies mit ,trifft etwas zu“ und zwei Drittel der befragten

Arzte antworteten, dies treffe wenig bzw. gar nicht zu.

Folgende Fragen, Frage 17 bis 21, unterliegen nicht mehr der
Bewertungsskala von 1 bis 4. Sie wurden entweder als offene

Fragen oder mit den Antwortmdglichkeiten ,ja“ oder ,nein® formuliert.

Frage 17: Denken Sie, MHE sollte trotz der Seltenheit bekannter

gemacht werden?

86,7% der befragten Arzte sind der Meinung, MHE sollte trotz der
Seltenheit bekannter gemacht werden. Zwei Teilnehmer (13,3%) sind

nicht dieser Ansicht.

Frage 18: Woher beziehen Sie |hr Wissen uber MHE?

Alle an der Studie teilnehmenden Arzte beziehen ihr Wissen (iber die
Erkrankung MHE uber Literatur. 80,0% zusatzlich tber Fortbildungen

und 60,0% zusatzlich tUber das Internet.

Frage 19: Denken Sie, Sie verfliigen Uber ausreichende Ressourcen/

Wissen, um lhre Patienten befriedigend zu behandeln?

Auf die Frage, ob die behandelnden Arzte ihrer Meinung nach Uber

ausreichend Ressourcen/Wissen verfliigen, antworteten 80,0% ,ja“.
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13,3% verneinten dieses, und ein Teilnehmer beantwortete diese

Frage nicht.

Frage 20: Wie viele MHE-Patienten haben Sie etwa schon insgesamt

behandelt bzw. behandeln Sie derzeit?

Im Durchschnitt befinden bzw. befanden sich 18 an MHE leidenden
Patienten pro befragten Arzt/Arztin in Behandlung. Eine detaillierte
Verteilung zeigt Abb. 12
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befragte Arzte (n=15)

Abb. 12: Verteilung der Anzahl der behandelten Patienten

Frage 21: Wie schatzen Sie die Versorgungssituation von MHE-

Erkrankten in Deutschland ein?

Bei der letzten Frage wurde eine Einschatzung der
Versorgungssituation von MHE-Erkrankten in Deutschland in Prozent
(0%=vollig unzureichend bis 100%=ganz ausgezeichnet) erbeten.
Hier ergibt sich ein Mittelwert von 59%. Eine detaillierte Verteilung
zeigt Abb. 13
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Abb. 13: Versorgungssituation in Deutschland

3.6.4 Zusammenfassung der Ergebnisse, Kategorie
»EXperten”

15 Studienteilnehmer (17,6%) im Alter von 36 bis 64 Jahren gehoren
zu der Kategorie ,behandelnde Arzte/ Experten®. Bis auf eine
Ausnahme sind alle mannlich. 12 der befragten Arzte (80%) sind
Orthopaden, einer gehort dem Fachbereich Padiatrie an und zwei
der Fachrichtung Kinderchirurgie.

Die durchschnittliche Dauer der Auslbung des Berufes betragt 21
Jahre.

Die Frage, ob die behandelnden Arzte Uiber ein ausreichendes
Wissen Uber MHE verfluigen, wurde von 73,3% mit ,trifft voll und
ganz zu* Dbeantwortet. Lediglich ein Studienteilnehmer
beantwortete diese Frage mit ,trifft ein wenig zu“. Keiner der
Teilnehmer antwortete ,trifft Gberhaupt nicht zu“. Knapp die
Halfte (46,7%) der Experten gibt an, haufig Patienten mit MHE zu
behandeln, keiner der Telnehmer bewertet die Aussage mit ,trifft
uberhaupt nicht zu“. Es stellten 20% bislang die Erstdiagnose. Den

Zeitraum zwischen dem ersten Besuch der Patienten bei ihrem



84

Arzt und der Diagnosestellung finden uber die Halfte der Arzte

(53,3%) viel oder etwas zu lang.

Alle befragten Arzte (100%) bewerten die Aussage, sie verfligen
Uber ausreichend Madoglichkeiten auf die individuellen
Bedurfnisse ihrer Patienten einzugehen mit , trifft voll und ganz

ZUu- .

Ob die Patienten Uber ein ausreichendes Wissen uber ihre
Erkrankung verfigen, wurde mit allen vier Skalenwerten, nahezu

gleichmalig verteilt, beantwortet.

Alle befragten Arzte (100%) sind der Meinung, sie konnen ihre
Patienten ausreichend Uber das Krankheitsbild MHE
informieren. Auf3erdem gehen 80% der Experten davon aus, ihre
Patienten seien in der Lage, gemeinsam mit ihnen
Entscheidungen zu treffen. 100% halten dieses auch fir
besonders wichtig.

80% der Experten sind der Meinung, eine psychologische
Beratung konne fur viele Betroffene sehr sinnvoll sein. Keiner der
Befragten lehnt dies prinzipiell ab. Auch der Beitritt in eine
Selbsthilfegruppe (SHG) kann fiir 100% der befragten Arzte eine
hilfreiche Unterstitzung fur ihre Patienten sein. Allerdings
gaben nur ein Drittel der Arzte an, Uber ausreichend
Informationen Uber die Existenz einer Selbsthilfegruppe zu
verfigen. Ein weiteres Drittel verfliigt Uber keinerlei Informationen
diesbezlglich. Das letzte Drittel befindet sich genau dazwischen.
Allerdings weisen laut eigenen Angaben 60% der befragten Arzte
ihre Patienten und deren Angehdrige auf die SHG hin.

Auf die Frage, ob die meisten ihrer Kollegen Uber ein ausreichendes

Wissen verfugen, antwortete niemand ,trifft voll und ganz zu®. 33,3%
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beantwortete dies mit ,trifft etwas zu“ und zwei Drittel der befragten
Arzte antworteten, dies treffe wenig bzw. gar nicht zu.

86,7% der befragten Arzte sind der Meinung, MHE sollte trotz
der Seltenheit bekannter gemacht werden. Zwei Teilnehmer
(13,3%) sind nicht dieser Ansicht. Auf die Frage, ob die
behandelnden Arzte ihrer Meinung nach uber ausreichend
Ressourcen/Wissen verfuigen, antworteten 80% ,ja“. 13,3%
verneinten dieses, und ein Teilnehmer beantwortete diese Frage
nicht. Im Durchschnitt befinden bzw. befanden sich 18 an MHE
leidenden Patienten pro befragten Arzt/Arztin in Behandlung.

Bei der letzten Frage wurde eine Einschatzung der
Versorgungssituation von MHE-Erkrankten in Deutschland in Prozent
(0%=vollig unzureichend bis 100%=ganz ausgezeichnet) erbeten.

Hier ergibt sich ein Mittelwert von 59,0%.
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4 Diskussion der Ergebnisse

4.1 Zusammenfassende Diskussion

Insgesamt nahmen 85 Personen im Alter zwischen 5 und 65 Jahren
an der vorliegenden Untersuchung teil. Zu berucksichtigen hierbei ist,
dass MHE mit einer Inzidenz von 1:50.000 (ca. 1600 Erkrankte in
Deutschland) eine seltene Erkrankung ist. Die Vergleichsgruppe, auf
die im Folgenden mehrmals eingegangen wird, besteht aus 304
befragten Eltern (N=304). Hier handelt es sich um Eltern von Kindern
mit diversen chronischen Erkrankungen, die jedoch sehr viel haufiger

sind (wie z.B. Asthma oder Diabetes).

20 (23,5%) der Studienteilnehmer (N=85) im Alter von 20 bis 65
Jahren werden der Kategorie ,Betroffene Erwachsene“ zugeordnet.
45,0% sind weiblich.

Im Durchschnitt bemerkten die Studienteilnehmer (n=18) die ersten
Symptome mit 4,2 Jahren (M=4,22; SD=4,05; Min=0; Max=15).

Bei 90,0% der Befragten Betroffenen (n=20) aul3erten sich die ersten
Symptome in Form von Exostosen. Bei 35,0% wurden diese von
Schmerzen und bei Uber der Halfte (55,0%) von

Funktionseinschrankungen begleitet.

Im Durchschnitt nimmt MHE 45,3% (M=45,32; SD=30,90; Min=1;

Max=100) das Leben der betroffenen Erwachsenen ein.

24 (28,2%) der Studienteilnehmer (N=85) im Alter von 31 bis 55
Jahren gehoren der Kategorie ,Eltern an. Bei anderen Befragungen
von Eltern mit chronisch erkrankten Kindern, wie zum Beispiel die
Befragungen im Rahmen der CHS-SUN-Studie (s.o.), die hier

mehrmals als Vergleichsgruppe fungiert, handelt es sich um ahnliche
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Grolkenordnungen. Je nach Haufigkeit der Erkrankungen ergab sich
dort bei Eltern von Kindern mit Diabetes n=26, bei Eltern von Kindern
mit Cerebralparese n=21 oder Eltern von Kindern mit Arthritis n=41.
Im Durchschnitt sind die Probanden der Vergleichsgruppe 40 Jahre
alt (M=40,01; SD=10,02). In 86,7% der Falle fullten die Mutter die
Fragebdgen aus. In der vorliegenden Studie sind es 83,3%. Das
Durchschnittsalter hier betragt M=41,67; SD=5,83. Damit sind die

Voraussetzungen fur eine gute Vergleichbarkeit gegeben.

Im Durchschnitt bemerkten die Studienteilnehmer (n=24) in der
vorliegenden Studie die ersten Symptome bei ihren Kindern mit 1,9
Jahren (M=1,88; SD=1,70; Min=0; Max=7). Damit liegen sie knapp
zwei Jahre unter der Vergleichsgruppe. Dies kdnnte damit begrindet
werden, dass sich in den meisten Fallen die Krankheit in Form von
Exostosen als sichtbare Symptome aullerte, die schon sehr fruh in

Erscheinung traten.

Durchschnittlich nimmt MHE 48,3% (M=48,3; SD=28,7; Min=5;
Max=100) das Leben der Betroffenen ein. Damit unterscheiden sie

sich kaum von den Eltern betroffener Kinder.

26 Studienteilnehmer (32,5%) im Alter von 5 bis 17 Jahren wurden

der Kategorie ,Betroffene Kinder zugeordnet.

15 Studienteilnehmer (17,6%) im Alter von 36 bis 64 Jahren gehdren
zu der Kategorie ,behandelnde Arzte/ Experten®. Bis auf eine
Ausnahme sind alle mannlich. 12 der befragten Arzte (80%) sind
Orthopaden, einer gehort dem Fachbereich Padiatrie an und zwei
der Fachrichtung Kinderchirurgie.

Die durchschnittliche Dauer der Ausibung des Berufes betragt 21

Jahre. Es haben also die meisten der Studienteilnehmer eine
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langjahrige Erfahrung, was wiederum gute Vorraussetzungen flr
eine Beurteilbarkeit bezuglich der Versorgungssituation bei MHE-

Patienten schafft.

4.1.1 Zusammenfassung der Ergebnisse Zu

Fragestellung 1

Durch Vorgesprache im Rahmen der Pilotstudie mit einzelnen
Studienteilnehmern ergab sich die Annahme, dass die Haus-
/Kinderarztliche Versorgung MHE-Erkrankter Ilickenhaft ist. Da in der
Regel die Hausarzte diejenigen sind, die als erste Ansprechpartner
fur die Patienten fungieren, kann sich schon sehr fruh der Weg fur
den Patienten durch das Gesundheitswesen bahnen. Entscheidende
Faktoren, wie z. B. die zligige Uberweisung an einen Spezialisten
oder dass sich die Patienten bei ihrem Hausarzt gut aufgehoben

fuhlen, tragen wesentlich zum weiteren Verlauf fur den Patienten bei.

Fragestellung 1: Ist aus Sicht der Betroffenen die Betreuung MHE-

Erkrankter durch Haus- und/oder Kinderéarzte zufrieden stellend?

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

Die Erhebung ergibt, dass 15 (75,0%) der Befragten (n=20) einen
Hausarzt/arztin  haben, der/die sich regelmaBig um ihre
gesundheitlichen Probleme kimmert. Die Zufriedenheit mit diesem
Arzt/ dieser Arztin wird auf einer Skala von 1-5 beurteilt; 1="nicht
zufrieden®,5="aullerst zufrieden®. Hierbei ergibt sich M=3.56;
SD=0,89. Das bedeutet, die Hausarztliche Versorgung wird eher

zufrieden stellend beurteilt.
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Aus Sicht der Eltern:
17 (70,8%) der befragten Eltern (n=24) haben einen Kinder- bzw.

einen  Hausarzt/arztin, der/die sich regelmalRig um die

gesundheitlichen Probleme ihres Kindes kimmert. Die Zufriedenheit
mit diesem Arzt/ dieser Arztin wird auf einer Skala von 1-5 beurteilt;
1="nicht zufrieden®, 5=“aullerst zufrieden®. Hierbei ergibt sich
M=3,64; SD=0,70. Die Haus-/ Kinderarztliche Versorgung wird von
den Eltern, wie von den betroffenen Erwachsenen, als eher zufrieden

stellend beurteilt.

Aus Sicht der erkrankten Kinder:

Auch die Kinder wurden zu ihrer Zufriedenheit bezlglich ihres
behandelnden Arztes (dies beinhaltet sowohl Haus-/und Kinderarzte
als auch Facharzte!) befragt. Das Verhaltnis zwischen ihnen und
ihrem behandelnden Arzt/Arztin wird eher positiv beurteilt. Auf einer
Skala von eins bis vier ergibt sich diesbezlglich bei allen Fragen ein
Mittelwert zwischen M=2,62 und M=3,08 mit Standartabweichungen
zwischen SD=0,83 und SD=1,10; dabei gilt, je hoher der Wert, desto

besser die Arzt-Patienten-Beziehung.

Zusammenfassend kann man sagen, dass sich die Ergebnisse in
allen befragten Gruppen ahneln. Alle in dieser Untersuchung
befragten Probanden beurteilen ihre Haus-/ Kinderarztliche
Versorgung, und damit den ersten pragenden Faktor auf dem Weg

durch das Gesundheitssystem, als eher zufrieden stellend.
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4.1.2 Zusammenfassung der Ergebnisse zu
Fragestellung 2

Der nachste Schritt fir die meisten Patienten ist das Aufsuchen eines

Facharztes/Spezialisten. Die Zufriedenheit diesbezlglich wird im

Folgenden diskutiert.

Fragestellung 2: Ist aus Sicht der Betroffenen die Behandlung

durch den Facharzt /Experten zufrieden stellend?

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

11 (65,0%) der an MHE erkrankten Erwachsenen (n=19) gehen zu
einem fur die Erkrankung ausgebildeten Spezialisten. 35,0%

besuchten diesen in den vergangenen 12 Monaten.

Ob es schwierig war, facharztliche Hilfe zu erhalten, wurde von den
Studienteilnehmern auf einer Skala von 1 bis 5 beurteilt; 1="extrem
schwierig“; 5=“gar nicht schwierig®“. Hierbei ergibt sich M=1,94 und
SD=1,26.

Bei der Zufriedenheit mit der facharztlichen Behandlung ist M=2,88

und SD=1,31; dabei gilt 1="nicht zufrieden®; 5="aulerst zufrieden®.

Aus Sicht der Eltern:
21 (87,5%) der Befragten (n=24) gehen mit ihrem Kind zu einem

speziell fur die Erkrankung ausgebildeten Spezialisten. 83,3%

besuchten diesen in den vergangenen 12 Monaten.

Ob es schwierig war, facharztliche Hilfe zu erhalten, wurde von den

Studienteilnehmern auf einer Skala von 1 bis 5 beurteilt; 1="extrem
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schwierig®; 5=“gar nicht schwierig®“. Hierbei ergibt sich M=2,26 und
SD=1,45.

Bei der Zufriedenheit mit der facharztlichen Behandlung ist M=3,09

und SD=1,16; dabei gilt 1="nicht zufrieden®; 5="aullerst zufrieden®.

Aus Sicht der erkrankten Kinder:

Hier zeigt sich, dass die befragten Kinder das Verhaltnis zwischen
ihnen und ihrem behandelnden Arzt/Arztin eher als zufrieden stellend

beurteilen .

Zusammenfassend zeigt sich, dass uber die Halfte der betroffenen
Erwachsenen (55,0%) einen Facharzt wegen ihrer Exostosen
besuchen. Bei den Eltern betroffener Kinder sind es sogar 87,5%.
Beide Erwachsenen-Gruppen fanden es schwierig, facharztliche Hilfe
zu bekommen. Die facharztliche Versorgung wird auf einer Skala von
1 bis 5 von beiden Gruppen mit einem Mittelwert von M=2,88 bzw.
M=3,09, also ziemlich genau in der Mitte beurteilt. Beide
Erwachsenen-Gruppen unterscheiden sich diesbezlglich nicht
signifikant. Hingegen ergeben Chi-Quadrat-Tests fur den Vergleich
der Eltern von MHE-betroffenen Kindern mit den Eltern chronisch
kranker Kinder der Vergleichsgruppe signifikante Unterschiede bei
der Frage zu ,Schwierigkeiten mit facharztlicher Hilfe“. So geben z.B.
80% der betroffenen Erwachsenen und 75% der Eltern MHE-
erkrankter Kinder an, es sei schwierig gewesen, facharztliche Hilfe
zu bekommen. Im Vergleich dazu geben nur 3,8% der Eltern von
Kindern mit Diabetes und 12,9% der Eltern von Kindern mit Asthma
Schwierigkeiten diesbezuglich an. Die Eltern MHE-erkrankter Kinder
haben deutlich mehr Schwierigkeiten mit ihrer facharztlichen
Betreuung als die Vergleichsgruppe und sind insgesamt eher
unzufrieden. Hier findet die Bundesselbsthilfegruppe (SHG) erneut

ihre groRe Bedeutung. Es gibt Grund zur Annahme, dass die
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Schwierigkeiten mit der facharztlichen Betreuung u. A. darin
begrindet liegt, dass MHE eine seltene Erkrankung ist und es
dementsprechend wenig Arzte mit viel Erfahrung mit MHE gibt. Uber
den Austausch der Betroffenen in der SHG kénnen Mitglieder Arzte,
mit denen sie gute Erfahrungen gemacht haben, untereinander
weiter empfehlen, was den Weg z. B. zur Diagnosefindung oder die
Beratung Uber verschiedene Therapieverfahren deutlich erleichtern

kann.

Stellungnahme der Facharzte:

Von 63 potenziellen Teilnehmern (es wurden 63 Facharzte,
Orthopaden, Chirurgen sowie Kinderarzte, uber die Studie informiert
und erhielten die Fragebdgen) nahmen 15 (23,8%) an der
Untersuchung teil. Bei allen Teilnehmern handelt es sich um Arzte,
die sich schon mit der Exostosenkrankheit befasst haben. Im
Durchschnitt befinden bzw. befanden sich 18 an MHE leidenden

Patienten pro befragten Arzt/Arztin in Behandlung.

Die Frage, ob die behandelnden Arzte (ber ein ausreichendes
Wissen uber MHE verfugen, wurde von 73,3% mit ,trifft voll und ganz
zu“ beantwortet. Lediglich ein Studienteilnehmer beantwortete diese
Frage mit trifft ein wenig zu“. Keiner der Teilnehmer antwortete |, trifft
Uberhaupt nicht zu“. Alle befragten Arzte (100%) bewerten die
Aussage, sie verfugen Uber ausreichend Moglichkeiten auf die
individuellen Bedurfnisse ihrer Patienten einzugehen mit ,trifft voll
und ganz zu“. Alle befragten Arzte (100%) sind aulRerdem der
Meinung, sie konnen ihre Patienten ausreichend uber das
Krankheitsbild MHE informieren.

Das Wissen der Kollegen wird deutlich schlechter beurteilt. Auf die
Frage, ob die meisten ihrer Kollegen Uber ein ausreichendes Wissen

verfugen, antwortete niemand ,trifft voll und ganz zu®. 33,3%
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beantwortete dies mit ,trifft etwas zu“ und zwei Drittel der befragten
Arzte antworteten, dies treffe wenig bzw. gar nicht zu.
Auf die Frage, ob die behandelnden Arzte ihrer Meinung nach Gber

ausreichend Ressourcen/Wissen verfugen, antworteten 80% ,ja“.

Bei der Befragung beztglich der facharztlichen Versorgung zeigt sich
eine deutliche Diskrepanz zwischen den Patienten und den befragten
Arzten. Die Selbsteinschatzung der befragten Spezialisten bezliglich
der Qualitdt der Versorgung ihrer Patienten zeigt eindeutig eine
bessere Versorgung als sie aus Patientensicht wahrgenommenen

wird.

4.1.3 Zusammenfassung der Ergebnisse Zu

Fragestellung 3

Auch die medikamentdse Versorgung von chronisch kranken
Patienten kann fur die Qualitat der Versorgung eine entscheidende
Rolle spielen. Ob Uberhaupt eine medikamentése Therapie in
Anspruch genommen wird und ob diese zufriedenstellend ist, wird im
folgenden Abschnitt diskutiert.

Fragestellung 3: Ist aus Sicht der Betroffenen die medikamentdse

Versorgung MHE-Betroffener zufrieden stellend?

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

11 (55,0%) der Befragten (n=20) verneinten die Frage, ob sie in den
letzten 12 Monaten arztlich verschriebene Medikamente einnahmen.
Von den verbleibenden 9 Teilnehmern fand es niemand schwierig,
Verordnungen fur diese Medikamente zu erhalten. Die Zufriedenheit
bezuglich der verschriebenen Medikamente wird mit allen

Antwortmoglichkeiten nahezu gleichmalig verteilt beantwortet.
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80,0% der Befragten verneinten auRerdem die Frage, ob sie in den
letzten 12 Monaten Medikamente einnahmen, die nicht vom Arzt

verordnet waren.

Aus Sicht der Eltern:

18 (75,0%) der Befragten (n=24) verneinten die Frage, ob ihr Kind in
den letzten 12 Monaten arztlich verschriebene Medikamente
einnahm. Von den verbleibenden 5 Teilnehmern fand es niemand
schwierig, Verordnungen flr diese Medikamente zu erhalten.
AulBerdem waren alle zufrieden oder sehr zufrieden mit den

verordneten Medikamenten.

75,0% der Befragten verneinten aulerdem die Frage, ob ihr Kind in
den letzten 12 Monaten Medikamente einnahm, die nicht vom Arzt

verordnet waren.

Insgesamt zeigt sich, dass die medikamentdse Versorgung bei der
Exostosenkrankheit eine untergeordnete Rolle spielt. Die meisten
Befragten nehmen keine Medikamente ein. Fur die meisten
Verbleibenden zeigen sich keine relevanten Probleme bezuglich der
medikamentdsen Versorgung. Auf eine Befragung der Kinder und
der Facharzte wird bezuglich der medikamentdésen Versorgung

verzichtet.
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414 Zusammenfassung der Ergebnisse zu
Fragestellung 4

Ein weiterer wichtiger Faktor im Gesundheitswesen, manchmal leider
einer der wichtigsten, sind die finanziellen Moglichkeiten, eine
bestmdgliche Therapie zu Erzielen. Seiten der Arzte zeigt sich, dass
80% der Befragten der Meinung sind, sie Verfugen Uber ausreichend
Ressourcen, um ihre Patienten zufrieden stellend zu behandeln
(s.0.). Nun stellt sie die Frage, ob die Familien selbst finanzielle
Moglichkeiten haben, sich bzw. ihre Kinder adaquat behandeln zu
lassen. Daflr sollte zuerst geklart werden, ob die Erkrankung

uberhaupt eine finanzielle Belastung fur die Familien darstellt.

Fragestellung 4: Ist die chronische Erkrankung eines Familien-

mitgliedes eine finanzielle Belastung?

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

16 (80,0%) der Befragten (n=20) mussen gelegentlich fur ihre
Gesundheitsversorgung etwas bezahlen. Allerdings beurteilte
niemand der Teilnehmer diese Belastung als extrem hoch oder fand
es extrem schwierig, finanzielle Unterstitzung zu erhalten. In den
meisten Fallen wird die facharztliche Behandlung direkt durch die
Krankenkassen Ubernommen (80,0%) oder zu einem spateren
Zeitpunkt zurtckerstattet (10,0%).

Aus Sicht der Eltern:
10 (41,7%) der befragten Eltern (n=23) mussen gelegentlich fur die

Gesundheitsversorgung ihres Kindes etwas bezahlen. Allerdings
beurteilen lediglich zwei der Teilnehmer diese Belastung als extrem

hoch und fanden es auch extrem schwierig, finanzielle Unterstutzung
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zu erhalten. In den meisten Fallen wird die facharztliche Behandlung
direkt durch die Krankenkassen Uubernommen (66,7%) oder zu einem

spateren Zeitpunkt zuruckerstattet (33,3%).

Zusammenfassend zeigt sich auch hier, dass sich die befragten
Erwachsenen-Gruppen in ihren Aussagen bezlglich der finanziellen
Belastung aufgrund der Erkrankung MHE eines Familienmitgliedes
kaum unterscheiden. Erfreulicherweise stellt sich heraus, dass der
Faktor Geld in der vorliegenden Studie eine untergeordnete Rolle zu
spielen scheint. Mangel in der Versorgung sind demnach nicht auf zu
hohe finanzielle Anforderungen zurtck zu fuhren. Lediglich bei den
befragten Eltern zeigt sich in Ausnahmefallen eine hohe finanzielle

Belastung fur die Familien.

4.1.5 Zusammenfassung der Ergebnisse zu

Fragestellung 5

Ein Hauptbestandteil der Versorgungsforschung ist die Beschreibung
der Mikroebene der Krankenversorgung. Hierunter versteht man u.A.
die Betreuung, Pflege, Diagnostik und Nachsorge der Kranken. Dazu
zahlt zum Einen die Versorgung durch Arzte, wie schon beschrieben,
aber auch nicht-arztliche Leistungen koénnen eine grofle Rolle
spielen. Ob ein Bedarf an nicht-arztlichen Leistungen in Bezug auf
MHE in der vorliegenden Studie besteht und ob dieser gedeckt ist

soll im Folgenden geklart werden.
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Fragestellung 5: Ist aus Sicht der Betroffenen ein nicht gedeckter

Bedarf an nicht-arztlichen Leistungen vorhanden?

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

Bei der Inanspruchnahme nicht-arztlicher Leistungen zeigt sich, dass
hier die Teilnahme an der Selbsthilfegruppe sowie die
krankengymnastische Versorgung im Vordergrund stehen. Des
Weiteren zeigen sich ein hoher Bedarf an einer Schulung tber MHE
sowie ein maRiger Bedarf an Ergotherapie, der jedoch nicht gedeckt

ist.

Aus Sicht der Eltern:

Bei der Inanspruchnahme nicht-arztlicher Leistungen aus Sicht der

Eltern an MHE erkrankter Kinder zeigt sich ein dem der betroffenen

Erwachsenen nahezu identisches Ergebnis.

Aus Sicht der erkrankten Kinder:

Bei der Befragung der erkrankten Kinder wurde eine offene Frage
gestellt. Die Kinder sollten Aussagen daruber treffen, ob es etwas
gabe, was ihnen aulder der arztlichen Versorgung, helfen kénnte, mit
ihrer Erkrankung besser zurecht zu kommen. Nahezu die Halfte aller
Befragten wunscht sich den Kontakt zu anderen an MHE erkrankten
Kindern und ist der Meinung, der Kontakt zu anderen Kindern mit
Exostosen kénnte ihnen helfen. Leider geben 96,2% (n=26) der
Kinder an, sie hatten wenig oder gar keinen Kontakt zu anderen
Kindern mit Exostosen. Knapp 20% geben an, krankengymnastische
Therapie wurde ihnen helfen. 2 Kinder winschen sich kindgerechtes
Infomaterial, und weitere 2 Kinder sehen Hilfe in der Mitgliedschaft

der Selbsthilfegruppe.
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Zusammenfassend lasst sich sagen, dass es nicht gedeckten Bedarf
an nicht-arztlichen Leistungen gibt. Im Vordergrund stehen hierbei
sowohl bei den Erwachsenen als auch bei den Kindern Angebote
bezuglich der Schulung/ Information Uber MHE. Auch die
ergotherapeutische Versorgung spielt insbesondere fur die
Erwachsenen eine Rolle. Im Bereich Schulung/ Information findet
erneut die SHG ihre Bedeutung. Durch sie wird ein
Informationsaustausch unter den Betroffenen ermdglicht. Des
Weiteren gibt sie Hilfestellung bei der Beschaffung von z.B. Literatur
oder aktuellen Studien tdber MHE.

Stellungnahme der Facharzte:
Die Wichtigkeit der Selbsthilfegruppe (SHG) zeigt sich auch hier. Der

Beitritt in eine Selbsthilfegruppe kann fiir 100% der befragten Arzte
eine hilfreiche Unterstutzung fur ihre Patienten sein. Allerdings gaben
nur ein Drittel (!) der Arzte an, (iber ausreichend Informationen tber
die Existenz einer Selbsthilfegruppe zu verfigen. Ein weiteres Drittel
verfugt Uber keinerlei Informationen diesbezlglich. Laut eigenen
Angaben weisen 60% der befragten Arzte inre Patienten und deren
Angehorige auf die SHG hin. 80% der Experten sind weiterhin der
Meinung, eine psychologische Beratung kdnne flr viele Betroffene
sehr sinnvoll sein. Auch dies wird durch den psychologischen Beirat
der SHG gedeckt.

4.1.6 Zusammenfassung der Ergebnisse Zu

Fragestellung 6

Vorgesprache mit einzelnen Studienteilnehmern im Rahmen der
Pilotstudie zeigten, dass die Dauer und Art der Diagnosestellung flr

viele nicht zufrieden stellend war.
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Fragestellung 6: Ist bzw. war aus Sicht der Betroffenen die Art der

Diagnosestellung zufrieden stellend?

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

Im Durchschnitt vergingen zwischen den ersten Symptomen und der
Diagnosestellung 5,5 Jahre (n=13; M=5,52; SD=13,51; Min=0;
Max=50). Diesen Zeitraum empfanden 38,5% als viel zu lang.

Uber die Halfte (57,1%) flhlten sich wahrend dieser Zeit allein

gelassen.

Aus Sicht der Eltern:

Im Durchschnitt vergingen zwischen den ersten Symptomen, in den

meisten Fallen Exostosen, teilweise begleitet durch
Funktionseinschrankungen, und der Diagnosestellung ein knappes
Jahr (n=21; M=0,96; SD=1,36; Min=0; Max=5). Uber die Halfte
(54,4%) der Studienteilnehmer empfanden diesen Zeitraum als viel
zu lang. 16 (84,2%) der befragten Eltern (n=19) fuhlten sich wahrend

dieser Zeit allein gelassen

Auch bezuglich der Diagnosestellung zeigt sich bei beiden befragten
Erwachsenen-Gruppen ein nahezu identisches Bild. Sowohl die
betroffenen Erwachsenen als auch die Eltern MHE-erkrankter Kinder
empfanden den Zeitraum der Diagnosestellung als zu lang und
fuhlten sich in dieser Zeit alleine gelassen. Auffallig ist, dass bei den
betroffenen Erwachsenen zwischen den ersten Symptomen und der
Diagnosestellung im Schnitt 5,5 Jahre vergingen. Die Eltern
betroffener Kinder beschreiben diesen Zeitraum mit einem knappen
Jahr. Ein Grund hierfir kdnnte sein, dass sich die Medizin in den
letzten Jahren immer weiter entwickelt hat. Allerdings kann auch die
Mitentscheidung der Eltern, die immer mehr in der Lage sind, sich

z.B. Uber das Internet zu informieren, eine entscheidende Rolle
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spielen. Auch nicht-Mediziner haben heutzutage immer mehr
Madglichkeiten, sich Uber Krankheitsbilder zu informieren und kénnen
so entscheidend auf medizinische Ablaufe einwirken. Durch shared-
decision-making (s.0.) kdnnen medizinische Ablaufe besonders fur

den Patienten eine groliere Zufriedenheit erreichen.

In der vorliegenden Studie wurden funf Items bezuglich der
Diagnosestellung zu einer Skala zusammengefasst. Itemkodierung:
1="nicht zufrieden®, 5="aulerst zufrieden®. Hierbei ergeben sich
Mittelwerte von M=1,91 fir die betroffenen Erwachsenen, M=2,02 fir
die Eltern betroffener Kinder sowie M=3,03 fur die Vergleichsgruppe
(Eltern mit Kindern unterschiedlicher, chronischer Erkrankungen).
Chi-Quadrat-Tests ergeben deutliche Signifikanzen unserer
untersuchten Erwachsenengruppen zu der Vergleichsgruppe. Die
untersuchten Erwachsenengruppen sind deutlich unzufriedener
bezuglich der Diagnosestellung als die Vergleichsgruppe. Auch dies
konnte in der Seltenheit der Erkrankung MHE begrindet liegen. Hier
lasst sich ein deutlicher Mangel in der Versorgungsstruktur von MHE-

Patienten erkennen.
Auf eine Befragung der Kinder diesbezlglich wurde aufgrund des
geringen Alters der Kinder zum Zeitpunkt der Diagnosestellung

verzichtet.

Stellungnahme der Fachéarzte:

Der von den erwachsenen Studienteilnehmern gegebene Eindruck
bezuglich der Diagnosestellung wird auch facharztlicherseits
bestatigt. Den Zeitraum zwischen dem ersten Besuch der Patienten
bei ihrem Arzt und der Diagnosestellung finden Uber die Halfte der
Arzte (53,3%) viel oder etwas zu lang. Uber das subjektive Befinden
ihrer Patienten wahrend dieser Zeit wurden keine Aussagen

getroffen. Es stellten 20% der befragten Arzte die Erstdiagnose.
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4.1.7 Zusammenfassung der Ergebnisse zu
Fragestellung 7

Die Unterstitzung MHE-betroffener Kinder durch die Schule bzw.
den Kindergarten ist 2zwar nicht direkt Bestandteil der
Versorgungsforschung, soll aber trotzdem in dieser Arbeit ihren Platz
finden. Da in dieser Studie auch Kinder befragt wurden, stellte sich
heraus, dass diesbezuglich Mangel vorhanden sind, die im

Folgenden kurz erwahnt werden.

Fragestellung 7: Ist aus Sicht der Betroffenen die Unterstiitzung der

MHE-betroffenen Kinder durch die Schule bzw. den Kindergarten

gegeben?

Zu dieser Fragestellung wurden ausschliel3lich die betroffenen
Kinder gefragt, da es hier im Wesentlichen um den subjektiven
Eindruck der Kinder bezlglich der Unterstitzung durch die Schule
bzw. der Lehrer geht. Hinsichtlich der Situation in der Schule zeigt
sich ein eindeutiges Bild: 61,6% der befragten Kinder (n=23)
verneinen die Frage, ihre Lehrer wirden sich gut mit der Erkrankung
MHE auskennen. 76,9% sind aullerdem der Meinung, ihre Lehrer
hatten wenig bis gar kein Interesse daran. Ob die Lehrer Verstandnis
daflr hatten, dass die Kinder wegen ihrer Erkrankung mal ,nicht so
gut drauf seien, wird mit trifft sehr zu“ bis ,trifft gar nicht zu“ auf
einer Skala von eins bis vier nahezu gleichmafig verteilt beantwortet.
Auf die offene Frage, ob es etwas gabe, was die Lehrer fur die
Kinder tun koénnten, damit es ihnen in der Schule besser geht,
antworten vier Kinder. Hier wird drei Mal darum gebeten, die Lehrer
sollten mehr Ricksicht auf sie nehmen. Die Unterstitzung durch die
Schule weist aus Sicht der Kinder Mangel auf. Um diese Situation zu

verbessern, konnte man auch Lehrer und Erzieher auf die
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Internetseite der SHG hinweisen, damit diese die Mdéglichkeit haben
sich Uber das Krankheitsbild zu informieren und eventuell etwas

mehr Verstandnis fur die an MHE erkrankten Kinder aufzubringen.

4.1.8 Zusammenfassung der Ergebnisse Zu

Fragestellung 8

Medizinische Qualitat kann daran gemessen werden, in wie weit die
Erwartungen des Patienten erflllt und dessen Ziele erreicht werden.
Vorgesprache mit einzelnen Probanden lassen die Annahme zu,
dass die Qualitat der Gesundheitsversorgung in Bezug auf MHE

Mangel aufweist.

Fragestellung 8: Ist aus Sicht der Betroffenen die Qualitat der

Gesundheitsversorgung in Bezug auf MHE insgesamt zufrieden

stellend?

Die Beschreibung der Qualitat der Gesundheitsversorgung wird im
Rahmen der Auswertungsroutine (Mittelwertsbildung) zu funf
(betroffene Erwachsene) bzw. sechs (Eltern betroffener Kinder)
Skalen zusammengefasst. Itemkodierung:1=“nicht  zufrieden®,
5="aulerst zufrieden®. Ein hoher Wert auf der Skala bedeutet eine

grolde Zufriedenheit.

Aus Sicht der betroffenen Erwachsenen:

Hinsichtlich der Qualitdt der Gesundheitsversorgung wurden
Aussagen bezuglich der erhaltenen Informationen Uber die
Erkrankung MHE  wahrend der Diagnosestellung, der
Zusammenarbeit des medizinischen Personals untereinander, dem
Umgang der Arzte mit den Patienten, der Zufriedenheit mit der
Sprechstunde sowie der Zufriedenheit allgemein getroffen. Hier
zeigen sich Mittelwerte zwischen M=1,91 und M=3,02. Bezuglich
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allen Themen sind die Studienteilnehmer also eher unzufrieden. Die
letzte Frage bezieht sich auf die Zufriedenheit der Patienten
bezuglich ihrer Gesundheitsversorgung im Allgemeinen. Auch hier ist
die Itemkodierung: 1=“nicht zu frieden®, 5="aulderst zufrieden®. 20
Studienteilnehmer beantworteten diese Frage (n=20). Hier zeigen
sich M=2,90; SD=0,85. Keiner der Studienteilnehmer ist ,aullerst

zufrieden® mit ihrer Gesundheitsversorgung.

Aus Sicht der Eltern:

Aus Sicht der Eltern zeigt sich bezuglich der sechs Skalen (die

zusatzliche Skala bezieht sich auf die Schule der Kinder) zur Qualitat
der Gesundheitsversorgung ein nahezu identisches Bild. Hier ergibt
die Befragung Mittelwerte zwischen M=2,02 und M=3,19. Die
Zufriedenheit der  Eltern bezlglich  der Qualitdt der
Gesundheitsversorgung im Allgemeinen ergibt einen Mittelwert von
M=2,96; SD=0,98.

Beide untersuchten Erwachsenen-Gruppen bieten bezlglich der
Qualitat der Gesundheitsversorgung auch hier ein nahezu
identisches Bild. Die Ergebnisse der Gruppen der betroffenen
Erwachsenen und der Eltern wurden auf statistische Unterschiede
hin analysiert. Der U-Test zeigt, dass beide Gruppen sich bezlglich
allen Skalen nicht signifikant voneinander unterscheiden. Alle
Skalenwerte spiegeln eher eine Unzufriedenheit wieder. Im Vergleich
zu Ergebnissen aus Untersuchungen mit Eltern von Kindern mit
diversen chronischen Erkrankungen (u.A. Asthma, Arthritis,
Dermatitis, Diabetes Mellitus Typ 1, zystische Fibrose und Epilepsie)
zeigt sich ein anderes Bild. Der Vergleich der Mittelwerte zwischen
den Eltern MHE-erkrankter Kinder und der Vergleichsgruppe zeigt fur
die Skala ,Info zur Diagnose® einen hoch signifikanten Unterschied
(s.0.). Auch fir die Skala ,Umgang der Arzte und fir die Skala

.Zusammenarbeit Personal® zeigen sich hoch signifikante bzw.
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signifikante Unterschiede. Hier wird deutlich, dass die Qualitat der
Gesundheitsversorgung von den untersuchten Erwachsenengruppen
in der Vorliegenden Studie bezlglich dieser Skalen als sehr viel
schlechter wahrgenommen wird als bei der Vergleichsgruppe.
Grinde hierfur kbnnen abermals die Seltenheit der Erkrankung und
die daraus resultierende Unsicherheit der Patienten sein. Eventuell
spielt auch der Schweregrad der Erkrankung eine Rolle. Da sich in
der vorliegenden Studie die meisten Teilnehmer aus Mitgliedern der
Selbsthilfegruppe rekrutieren, kann man annehmen, dass hier die
Erkrankung als stark wahrgenommen wird, da der Beitritt in eine
Selbsthilfegruppe erfolgte. Der Schweregrad der Erkrankung der
Kinder wird von den Eltern in der Vergleichsgruppe in 39 der Falle
(13,1%) als stark, in 99 der Falle (33,2%) als mittel und in 160 der
Falle (53,7%) als leicht eingestuft.

Fur die Skalen ,Zufriedenheit Sprechstunde®, ,Zufriedenheit
allgemein“ und ,Unterstlitzung durch die Schule” zeigen sich keine

signifikanten Unterschiede.
Auf eine Stellungnahme der Kinder wurde aufgrund der
Differenziertheit der Fragen und der reduzierten Lange des

Fragebogens verzichtet.

Stellungnahme der Facharzte:

Bei einer Einschatzung der Facharzte bezuglich der
Versorgungssituation von MHE-Erkrankten in Deutschland wurden
die Studienteilnehmer gebeten, eine Angabe diesbezuglich in
Prozent zu treffen (0%=vollig unzureichend bis 100%=ganz
ausgezeichnet). Hier ergibt sich ein Mittelwert von 59,0%. Die
Versorgungssituation MHE-Erkrankter in Deutschland wird also von
den behandelnden Arzten besser eingeschétzt, als sie subjektiv von

den Patienten wahrgenommen wird.
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4.2 Kritische Anmerkungen

Eine mogliche Schwachstelle dieser Studie konnte dem
Auswahlverfahren der Probanden der Stichprobe zugrunde liegen.
Die Uberwiegende Anzahl der Studienteilnehmer rekrutiert sich aus
der ,Bundesselbsthilfevereinigung Multiple kartilaginare Exostosen
(Osteochondrome)". Es koénnte somit also eine Selektivitat der
Stichprobe vorliegen, die die Reprasentativitat einschrankt.

Aufgrund der geringen Pravalenz der MHE-Erkrankung gestaltete
sich die Rekrutierung der Teilnehmer mit Exostosen bzw. derer
Angehorigen Uber Kliniken oder 6ffentliche Anzeigen als schwierig.
Die Befragungen wurden zum Teil in Interviewform telefonisch
durchgefuhrt und zum Teil auf Wunsch der Studienteilnehmer im
Selbstauskunftsverfahren. Zum Teil befanden sich die Eltern zum
Zeitpunkt der Fragenbeantwortung mit ihren Kindern in einem Raum,
von daher kann eine gegenseitige Beeinflussung bei der
Beantwortung der Fragen nicht ganzlich ausgeschlossen werden.

Die verwendeten Fragebogen sind sehr umfangreich, insbesondere
bei den befragten Kindern ware es denkbar, dass Abschnitte
aufgrund nachlassender Konzentration nicht sehr sorgfaltig ausgefullt
wurden.

Bei der Rekrutierung der befragten Arzte/Experten ist zu
beriicksichtigen, dass es sich bei allen Teilnehmern um Arzte
handelt, die im Rahmen der Recherche zu dieser Studie von
Patienten genannt wurden oder die direkt auf dem Symposium tber
MHE in Hamburg mit der Doktorandin in Kontakt traten. Das
bedeutet, bei allen befragten Arzten handelt es sich um Experten, die
schon in Kontakt zu MHE-Erkrankten standen bzw. sich schon mit
der Erkrankung MHE auseinandergesetzt haben. Es ware denkbar,
dass dadurch Ergebnisse in Hinblick auf die Versorgungssituation,

beispielsweise bezuglich des Wissens uber MHE oder bezuglich der
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Dauer der Diagnosestellung, falschlicherweise besser ausfallen als

es tatsachlich der Fall ist.

4.3 Ausblick

Als Ausblick in zukunftige Forschungsarbeit ware es wiinschenswert,
eine Langsschnittstudie, insbesondere unter Berucksichtigung der
zum Teil noch sehr jungen Kinder anzustreben, um mogliche
Anderungen der Versorgungsstruktur MHE-Erkrankter erfassen zu
konnen. Da die Versorgungsforschung und die Qualitatssicherung in
Deutschland zwar einen immer grof3eren Stellenwert einnimmt, dem
gegenuber aber immer das Einsparen an Ressourcen steht, ware
eine erneute Datenerfassung in einigen Jahren sinnvoll, um zu
erfahren, ob sich die Qualitdt in der Gesundheitsversorgung in
Zukunft sowohl aus Sicht der Patienten als auch aus Sicht der
behandelnden Arzte, verbessert oder sich ggf. noch verschlechtert.
Die Rekrutierung einer groleren Stichprobe flr zuklnftige
Forschungsarbeiten ware wunschenswert, erweist sich jedoch
aufgrund der geringen Pravalenz der Erkrankung als schwierig.
Vorstellbar in diesem Zusammenhang ware das Anlegen einer
Datenbank mit betroffenen Familien, die eine Bereitschaft zeigen, an
wissenschaftlichen Studien teilzunehmen. Eine Mdglichkeit fur die
Grindung und Verwaltung einer solchen ware die Anbindung an die
SHG, welche Dbereits Uber eine umfangreiche Adressen-
austauschliste verfugt, jedoch aus datenschutzrechtlichen Grinden
nicht ohne weiteres fir Studienzwecke genutzt werden darf. Berichte
wie auch Studien uber die MHE-Erkrankung stutzen sich aktuell auf
sehr kleine Studienkohorten und in vielen Fallen lediglich auf
Einzelfallberichte.

Erfolgen weitere Studien mit kleiner Fallzahl, erscheint im Hinblick
auf die Interviews eine Transskription sinnvoll, um diese einer

analytischen Auswertung zu unterziehen.
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Um die in dieser Studie gezeigte Diskrepanz zwischen der aus
Patientensicht wahrgenommenen und der aus Arztsicht gebotenen
Versorgung zu verringern, ware eine Einfuhrung von
Evaluationsbogen hinsichtlich der Patientenzufriedenheit in
Arztpraxen und  Krankenhdusern zu Uberlegen. Solche
Evaluationsbdgen zur Erfassung der Patientenzufriedenheit gehéren
in vielen Krankenhdusern heute schon zum Standart, sollten
dennoch verstarkt an Bedeutung gewinnen.

Im Hinblick auf die an MHE-erkrankten Kinder zeigt sich, dass sich
viele Kinder den Kontakt zu anderen Kindern mit der Selben
Erkrankung wunschen. Hier findet wieder die SHG besonderes
Augenmerk, die mit ihrer Mitgliedschaft in das Kindernetzwerk einen
Schritt in die richtige Richtung macht. ,Das "Kindernetzwerk e.V. fur
kranke und behinderte Kinder und Jugendliche in der Gesellschaft"
ist zu einer vernetzenden Institution fur betroffene Eltern von Kindern
und Jugendlichen mit chronischen Erkrankungen,
Entwicklungsverzégerungen und  Behinderungen  geworden®
(www2_.kindernetzwerk.de, 2007). Dies gelingt durch den Aufbau und
Einsatz einer deutschlandweit einmaligen Datenbank, die standig
erweitert und aktualisiert wird.

Eine weiter Idee, den Kindern den Kontakt untereinander zu
ermdglichen, waren speziell fur die Kinder organisierte Kinderfeste.
Auch hier konnte die SHG, evil. mit Unterstutzung der Eltern, die
Organisation ubernehmen.

Des Weiteren sollte die Kommunikation zwischen den behandelnden
Arzten und der SHG verstarkt werden. ,Selbsthilfegruppen sind fur
Haus- wie fur Facharzte unverzichtbare Ansprechpartner. Von der
erlebten Kompetenz, die gerade Eltern von chronisch kranken oder
behinderten Kindern und Jugendlichen aus dem Alltag mitbringen,
konnen heute alle Mediziner in Praxis und Klinik mit ihrer erlernten
Kompetenz profitieren (wwwz2.kindernetzwerk.de, 2007). Dafur ist

das bekannter machen der SHG unverzichtbar. Die vorliegende
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Untersuchung zeigt, dass viel zu wenig Arzte (ber Informationen
bzw. die Existenz der SHG verfugen.

Ein weiterer interessanter Aspekt ist, dass durch die Mdglichkeiten,
besonders uber die SHG, sich selbst als Patient oder als
Angehdriger Uber das Krankheitsbild MHE zu informieren, sich der
Patient in die Position bringt, aktiv in den Ablauf seines Weges durch
das Gesundheitssystem einzuwirken. Er kann besser auf
Entscheidungen bezlglich der Therapieplanung Einfluss nehmen,
was wiederum eine groRere Patientenzufriedenheit mit sich bringen
kann. Er gewinnt allerdings auch soweit an Kompetenz, dass er
seinen behandelnden Arzt kritischer beurteilen kann. Interessant
ware es, in einer Langsschnittstudie zu evaluieren, inwieweit eine
grollere Partizipation der Patienten an ihrem Krankheitsgeschehen
zu einer groleren Zufriedenheit beziglich der Versorgungssituation

beitragt.
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5 Zusammenfassung

Die multiple hereditare Exostosenkrankheit (MHE) ist eine
autosomal-dominant erbliche Systemerkrankung des Skeletts. Das
Vorkommen in der Bevolkerung wird auf ungefahr 1:50.000
geschatzt. Damit ist MHE eine eher seltene Erkrankung. Die
Exostosen zahlen zu den gutartigen Knochentumoren. Das Ausmal3,
die Grolle und Anzahl dieser variiert stark von Person zu Person.
Man geht davon aus, dass bei nur etwa zwei Drittel aller Betroffenen
die Krankheit festgestellt wird. Das Aufsuchen zahlreicher
Spezialisten ist haufig von Noéten, und selbst dann wird MHE oft nicht
richtig diagnostiziert. Dies zieht eine Unzufriedenheit seitens der
Patienten bezuglich der Versorgungssituation mit sich, die in der
vorliegenden Studie beschrieben wird. Wahrend eine Vielzahl von
organmedizinischen Untersuchungen zur Genetik und Orthopadie
bereits vorliegen fehlen wissenschaftlich fundierte Aussagen zur
Versorgung MHE-erkrankter Patienten. Insbesondere bezuglich
seltener Erkrankungen wie MHE besteht im Bereich der
Versorgungsforschung in  Deutschland immer noch ein
Nachholbedarf. Die vorliegende Arbeit beschreibt die derzeitige
Versorgungssituation von MHE-erkrankten Patienten sowohl aus
Sicht der Erkrankten selbst, als auch aus Sicht der behandelnden
Arzte. Ziel ist es, eventuelle Méngel beziiglich der Versorgung MHE-
Erkrankter aufzudecken. Hierbei findet vor allen die Mikroebene des

Versorgungssystems besonderes Augenmerk.

Fir die Datenerhebung der gesamten Studie wurde ein zweistufiges
Vorgehen gewahlt. Im September 2003 erfolgte im Rahmen einer
Pilotstudie die explorative Erhebung von Daten weniger
Studienteilnehmer. Schwerpunkte aus dieser Erhebung bildeten die

Grundlage fur die darauf folgende Hauptuntersuchung. Die Daten
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wurden im Zeitraum von Mai 2004 bis September 2004 erfasst. Eine
enge Zusammenarbeit zwischen der Bundesselbsthilfevereinigung
Multiple Kartilaginare Exostosen und der Doktorandin war hierfur
unabdingbar. Vorlage fur die verwendeten Fragebdgen bildete der
Fragebogen ,disabkids-Fragen zur Versorgung“. Die statistische
Auswertung aller Daten aus den Interviews erfolgte mittels des
Programmpakets SPSS (Statistical Package for the Social Science).
Die Auswertung erfolgte vorwiegend deskriptiv nach Haufigkeiten,
Mittelwerten und Standardabweichungen. Die inferenzstatistischen
Prifungen der hier untersuchten Personengruppen und der
Vergleichsgruppe auf  Mittelwertsunterschiede erfolgten in
Abhangigkeit vom Skalenniveau mittels chi-Quadrat-Test, Mann-
Whitney U-Test oder t-Test.

Zudem wird bei dem Vergleich der Daten mit Referenzwerten aus
der Vergleichsgruppe die standardisierte Effektstarke (SES) ermittelt
([M-M,]/SD,). Werte bis 0,20 werden als kleine Effekte interpretiert,
Werte bis 0,40 werden als mittlere Effekte bewertet, und Werte ab
0,80 als groRRe Effekte. P-Werte unter ,05 werden als signifikant
betrachtet.

Es nahmen 85 Personen im Alter zwischen 5 und 65 Jahren an der
Untersuchung teil. Zu Untersuchungszwecken wurden die
Teilnehmer in vier Kategorien eingeteilt. 20 (23,5%) befinden sich in
der Kategorie ,betroffene Erwachsene®, 24 (28,2%) in der Kategorie
,Eltern®, 26 (30,6%) in der Kategorie ,Kinder* und 15 (17,6%) sind
der Kategorie ,Experten® zugeordnet. Die Ergebnisse zeigen, das
sich  die untersuchten  Erwachsenen-Gruppen, betroffene
Erwachsene und Eltern betroffener Kinder, bezuglich aller
Fragestellungen kaum unterscheiden. Die Hausarztliche Versorgung
wird als eher zufrieden stellend beurteilt. Die Versorgung durch den
Spezialisten wird hingegen als eher unzureichend beschrieben.

Besonders bezuglich der Diagnosestellung und der facharztlichen
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Betreuung ist die Unzufriedenheit sehr grol3. Diesbezlglich
unterscheiden sich die hier untersuchten Gruppen signifikant von der
Vergleichsgruppe, Eltern chronisch kranker Kinder mit haufigeren
Erkrankungen wie z.B. Diabetes oder Asthma. Der Unzufriedenheit
der Erwachsenen-Gruppen bezlglich der facharztlichen Versorgung
gegenuber steht auch die Meinung der Spezialisten selbst. Diese
sind zum Uuberwiegenden Teil der Meinung, sie verfugen Uber
ausreichendes Wissen und Uber ausreichend Ressourcen, ihre
Patienten zufriedenstellend zu behandeln. Hier zeigt sich eine
deutliche Diskrepanz bezuglich der Versorgungssituation aus
Arztsicht und der aus Patientensicht wahrgenommenen
Versorgungssituation.

Die medikamentdse Therapie scheint bei der Exostosenkrankheit
eine untergeordnete Rolle zu spielen. Nur wenige Studienteilnehmer
nehmen bzw. nahmen Medikamente wegen ihrer Erkrankung ein.
Eine Unzufriedenheit diesbezuglich lasst sich nicht feststellen.
Erfreulicherweise scheint auch die finanzielle Belastung fur die
Familien nur in Einzelfallen eine Rolle zu spielen. Mangel in der
Versorgung lassen sich nicht darauf zurtckzufiuhren.

Einer der wichtigsten Aspekte dieser Untersuchung scheint die
Wichtigkeit der Bundesselbsthilfegruppe (SHG) zu sein. In dieser
Arbeit wird deutlich, dass es wahrscheinlich aufgrund der Seltenheit
der Erkrankung Mangel in der Versorgungssituation von MHE-
Erkrankten gibt. Die SHG ermdglicht den Patienten, sich
eigenstandig Uber ihr Krankheitsbild zu informieren und
untereinander auszutauschen. Dies fuhrt zu einer verstarkten
Partizipation am Krankheitsgeschehen und an den
Behandlungsablaufen, was wiederum eine groRere
Patientenzufriedenheit mit sich bringt. Leider ist vielen behandelnden
Arzten die Existenz der SHG nicht bekannt.
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Anlage A Teilnehmerinformation

Teilnehmerinformation

Liebe Studienteilnehmerin, lieber Studienteilnehmer,

das Institut und Poliklinik fir Medizinische Psychologie fuhrt eine Untersuchung zur
Lebens- und Versorgungsqualitat bei Menschen mit Multiplen Hereditaren Exostosen
(MHE) und ihren Angehérigen durch.

Was ist das Ziel der Untersuchung?

Hintergrund der Arbeit ist das Ziel, das Wissen um die Erkrankung und ihre Folgen
zu mehren. Wahrend zur medizinischen Seite (Genetik, Orthopadie) mittlerweile viele
Untersuchungen vorliegen, fehlen psychosoziale Aspekte in der Literatur ganzlich.
Dabei ist die Frage des Umgangs mit MHE Bestandteil des Alltags. Unser Ziel ist,
den Status quo der Versorgungslage und Lebensqualitdt zu beschreiben und somit
fur Laien und Fachkrafte zuganglich zu machen. Hierzu werden eventuelle
psychosoziale Beeintrachtigungen sowie Einschrankungen in der subjektiven
Gesundheit (Lebensqualitdt) MHE-Erkrankter und derer Angehorigen beschrieben
und erfasst und in ihrem Ausmal} mit der Allgemeinbevdlkerung verglichen. Dartber
hinaus wird die Versorgungssituation unter Alltagsbedingungen dokumentiert und
evaluiert (bewertet).

Wie sieht der Ablauf aus?

Sie erhalten von uns ein Anschreiben mit der Einverstandniserklarung zu dieser
Studie. Falls in lhrer Familie auch ein Kind unter 18 Jahren befragt wird,
unterzeichnen Sie bitte alle den Vordruck. Diesen kdonnen Sie Entgeld frei zurtck
schicken. Sobald dieser bei uns eingetroffen ist, vereinbaren wir mit lhnen separat
einen Termin fur ein etwa 1 stindiges Telefoninterview. Die Kinderinterviews sind mit
etwa 20 Minuten entsprechend kurzer!!

Es werden Angabe zu lhrer Person (z.B. Alter, Geschlecht), zu lhrer Versorgung
(z.B. ,Fuhlten Sie sich von lhrem Arzt ausreichend informiert?“) und zu lhrer
Lebensqualitat, d.h. ihrer subjektiven Gesundheitsvorstellung (z.B. ,Wie ist ihr
Gesundheitszustand zur Zeit?*), erhoben.

Was geschieht mit lhren Angaben?

Die Teilnahme an der Studie ist grundsatzlich freiwillig. Selbstverstandlich
entstehen lhnen keinerlei Nachteile, wenn Sie die Teilnahme ablehnen oder das
Interview abbrechen. Abgebrochene Interviews gehen nicht mit in die
Datenauswertung ein.

Die Befragung ist nicht anonym, da personenbezogenen Daten (z.B. Name)
erhoben werden. Die Speicherung lhrer Angaben in der EDV erfolgt hingegen
anonymisiert, so dass bei den gruppenspezifischen Auswertungen kein



Ruckschluss auf Ihre Person gezogen werden kann. Konkret bedeutet es, dass wir
eine Codenummer fur jede Person vergeben. Die Codenummer ist auf einem Zettel
neben lhren personlichen Daten vermerkt. Dieser Zettel wird getrennt verwahrt und
nicht datentechnisch im PC erfasst. Im Computer werden spater der Code und lhre
Antworten auf unsere Fragen abgespeichert. Ein Rlckschluss von lhren Angaben
auf lhre Person ist somit nicht ohne die gesonderte Liste moglich. Die Liste wird nach
Abschluss der Datenauswertung vernichtet.

Zu den mit dieser Untersuchung erhobenen Daten haben nur wissenschaftliche
Mitarbeiter ~der Studie Zugang, die der Schweigepflicht unterliegen.
Einrichtungspersonal, behandelnde Arzte oder Krankenkassen erhalten keine
Einsicht in Ihre Angaben.

Wir wirden uns sehr freuen wenn Sie an der Studie teilnehmen. Bereits an dieser
Stelle danken wir lhnen ganz herzlich fur Ihre Mitarbeit!

WICHTIG: Falls Sie Nachfragen zu der Studie haben, wenden Sie sich bitte an:

Dr. Carsten Maurischat

Institut und Poliklinik fir Medizinische
Psychologie

Martinistr. 52, S 35

20246 Hamburg

Tel.: 040 / 42803-8359

Tel.: 0431 -79 93 92 69 (p)
c.maurischat@uke.uni-hamburg.de

Prof. Dr. Monika Bullinger
S.0.

Tel.: 040 /42803-2977
bullinger@uke.uni-hamburg.de

Dieses Informationsblatt verbleibt in Ihrem Besitz.



Anlage B: Kontaktbogen

Hinweis:

An

Juliane Madee
Brucknerstr. 27
22083 Hamburg

Name:

Universitatsklinikum
Hambu rg-EppendOFf (Prof. Dr. Dr. Uwe Koch-Gromus, Dr. Carsten Maurischat

Institut und Poliklinik Zentrum fur
fr Medizinische Psychologie Psychosoziale Medizin

Direktor) Tel.: 040 /42803-8359

Bogen ist fur Fensterbriefumschlag geeignet

Per Fax bitte an: 040/ 51 49 13 33

Kontaktbogen

Vorname:

Strasse:
PLZ/Ort:

Tel:

(Wann kénnen wir Sie am besten erreichen)

Alter:

Sind Sie:

Betroffene/r Angehdrige/r

Sonstiges

Vielen Dank, wir melden uns bei Ihnen!



Anlage C: Fragebogen Vorstudie

Codenr.:[1[] []

Vorabbefragung

strukturierter Interviewleitfaden 1. Teil

Liebe Teilnehmerin, lieber Teilnehmer,

Die folgenden Fragen in diesem 1. Teil des Fragebogens beziehen sich auf Angaben
zu lhrer Person, lhrer familiaren und beruflichen Situation. Im 2. Teil werden wir dann
genauer auf das Leben mit MHE eingehen.

Die Beantwortung ist selbstverstandlich freiwillig. Sie mussen eine Frage nicht
beantworten, wenn Sie es nicht wollen. Um spater eine optimale Auswertung zu
gewahrleisten, bitten wir Sie jedoch, die Fragen zu beantworten. Die Daten werden
anonymisiert in der EDV gespeichert, eine Codenummer auf einem Zettel separat
gefuhrt und archiviert, auf dem der Name und die Daten stehen. Dieser Bogen wird
nach der Auswertung vernichtet, so dal} kein Bezug nach der Untersuchung
zwischen diesen Daten und der Person hergestellt werden kann.

Sind Sie mit der Befragung einverstanden?
ja 0 nein [

0.) Datum:

1) Geschlecht:

2) Alter: Jahre

3.)  Staatsangehorigkeit:

4.) Familienstand: ledig 0
verheiratet 0
geschieden/ getrennt lebend 0
verwitwet 0
5.) Haben Sie Kinder? keine [ ja, und zwar (Anzahl)
6.) Leben Sie mit einem festen Partner zusammen? nein [ ja 0

7.)  Welchen héchsten Schulabschluss haben Sie?

kein Schulabschluss []



8.)

9)

10))
mehr

11)
etwa?

Haupt-/ Volksschule
Realschule/ mittl. Reife
Fachhochschulreife
Abitur/ allg. Hochschulreife
anderer Schulabschluss

(0 I O B

Welche Berufsausbildung haben Sie abgeschlossen?

keine Berufsausbildung

Lehre (berufliche- betriebliche Ausbildung)

Fachschule

Meister-, Technikerschule, Berufs-, Fachakademie

Universitat, Hochschule
andere Berufsausbildung

welche?

I

Sind Sie zur Zeit erwerbstatig?

ja, ganztags

ja, mind. halbtags

ja, weniger als halbtags

nein, Hausfrau/ Hausmann

nein, in Ausbildung

(Lehre, Schule, Studium)

nein, Erwerbs-, Berufsunfahigkeitsrente
nein, Altersrente

nein, arbeitslos, erwerbslos

seit wie vielen Jahren/ Monaten sind Sie
arbeits-, erwerbslos? Jahre+

nein, sonstiges 0 was?

(0 O O R O R O

O

Monate

In welcher beruflichen Stellung sind Sie derzeit beschaftigt bzw. (falls nicht

berufstatig) waren Sie zuletzt beschaftigt?

Arbeiter 0 Angestellter
Selbststandiger/ in [

Beamter/in 0
Sonstiges O

0

Wie hoch ist das monatliche Nettoeinkommen lhres Haushaltes insgesamt in

unter 1500 Euro [

1500 bis 3000 Euro [

uber 3000 Euro [



Vorabbefragung

strukturierter Interviewleitfaden 2. Teil

12.) Ich bin Betroffene/r [
Angehdrige/r O Vater O
Mutter 0
Sonstiges [

13.) Welche Themen/ Fragen sind fir Sie besonders wichtig und sollten deshalb
Ihres Erachtens unbedingt im Hauptfragebogen erscheinen?

14.) Wie viel Zeit mochten Sie flr den Hauptfragebogen aufbringen?

Diagnosestellung MHE

15.) Wann bemerkten Sie die ersten Symptome?

16.) Wie aulerten sich die ersten Symptome?

Exostosen O
Schmerzen 0
Funktionseinschrankungen 0

Sonstiges O




17.) Wie viel Zeit verging zwischen den ersten Symptomen und der

Diagnosestellung?

18.) Ich empfand diesen Zeitraum als

recht kurz
angemessen
etwas zu lang
viel zu lang

19.) Ich fuhlte mich wahrend dieser Zeit

gut betreut
allein gelassen

20.) Wie zentral ist MHE in lhrem Leben in Prozent?

Aktueller Wissensstand Uber die Krankheit

I I B o

%

trifft voll trifft ein trifft eher trifft Gberhaupt
und ganz zu wenig zu nicht zu nicht zu
21.) Ich habe das Gefuhl,
dass ich Uber ein
ausreichendes Wissen
Uber MHE verflge. 0 0 0 0
22.) Ich beziehe dieses
Wissen
uber Arzte 0 0 0 0
aus dem Internet O O O O
aus Blchern O O 0 0
Sonstiges [
Wunsch nach mehr Informationen
trifft voll trifft ein trifft eher trifft Gberhaupt
und ganz zu wenig zu nicht zu nicht zu
23.) Ichinteressiere mich 0 0 0 0

auch fir somatische



Themen wie

was ist MHE 0 0 0 0
Prognose 0 0 0 0
OP-Verfahren 0 0 0 0
Genetik 0 0 0 0

Sonstiges [

24.) Ich interessiere mich 0 0 0 0
auch fur psychosoziale
Themen wie
Anpassungsstorungen 0 0 0 0
Hanseleien bei Kindern [ 0 0 0
Reaktionen der Familie/ [ 0 0 0

Klasse/ Freunde
Gegenwartige Probleme als Folge der Erkrankung

trifft voll trifft ein trifft eher trifft Gberhaupt
und ganz zu wenig zu nicht zu nicht zu

25.) Ich habe somatische
Probleme wie

Schlafstérungen 0 0 0 0
Mudigkeit O O O O
Schmerzen * 0 0 0 0

Bewegungsein-
schrankungen * 0 0 O O

26.) Ich habe psychosoziale
Probleme wie

Angste 0 O O O

Stigmatisierungserleben [ 0 0 0



Anpassungsstorungen 0 0 0 0

Abwesenheit von der Schule/
Schulsport * O O O O

Substanzabusus 0 0 0 0

* nur fur Betroffene

Coping

27))

28.)

Mein Leben hat sich
durch MHE verandert. 0 0 0 0

Ich habe Strategien
entwickelt, um mit MHE
zurechtzukommen. 0 0 0 0

Soziale Unterstitzung

29.)

30.)

31))

32)

trifft voll trifft ein trifft eher trifft Gberhaupt
und ganz zu wenig zu nicht zu nicht zu

Ich erhalte Unter-
stutzung von meiner
Familie. O O O O

Ich erhalte Unter-
stlitzung von meinen
Freunden. 0 0 0 0

Es gibt auch negative
Reaktionen. O O O O

Inwiefern?

Was denken Sie jetzt? Was ist Ihnen personlich das wichtigste Anliegen?

VIELEN DANK!!!



Anlage D: Antrag Ethikkommission

Ausfuhrungen fur die Ethik- Kommission

Projekt: Versorgungs- und Lebensqualitat bei Patienten mit multiplen hereditaren
Exostosen und ihren Angehdrigen®

Anmerkung: Bei diesem Antrag handelt es sich nicht um eine klinische Prufung,
sondern um eine medizinpsychologische Beobachtungsstudie.

1. Persdnliche Angaben
1.1 Namen und Dienstleistungen des Leiters der Klinischen Prufung (LKP)
(entspr. § 40 AMG oder § 17 MPG) und seiner Mitarbeiter

Prof. Dr. phil. Dipl.-Psych. Monika Bullinger
Abteilung fur Medizinische Psychologie
Universitat Hamburg

Martinistr. 52, S 35

20246 Hamburg

Tel.: 040- 42803- 2977

Fax.: 040- 42803- 4940

Email: bullinger@uke.uni-hamburg.de

1.2 Nachweise (nur bei erstmaliger Anfrage erforderlich) tber die
wissenschaftliche
Qualifikation des LKP entsprechend § 40 (1) 4. AMG; § 17 (1) 4. MPG
Antragstellerin: habilitiert und langjahrige wissenschaftliche
Tatigkeit
(u.a. internationale Lebensqualitatsforschung)
Professorin fur Medizinische Psychologie
Projektleiter: Dr. phil. Dipl.-Psych Carsten Maurischat
Koordinator: Juliane Madee / Andrea Albers, Medizinstudentinnen
1.3 Anfragen an die Ethik-Kommission sind gemaf der Gebuhrenordnung der
Arztekammer Hamburg gebuhrenpflichtig:
An welche Person soll dieser Gebuhrenbescheid gerichtet werden?
Entfallt, da es sich um keine klinische Studie handelt (Universitatsprojekt)

2. Beschreibung und wissenschaftliche Begriindung des Projektes,
insbesondere:

2.1 Erlauterung des Versuchsziels



2.2

Gegenstand der Studie ist eine Querschnittsbefragung von Patienten und
Angehorigen mit multiplen hereditaren Exostosen. Ziel dieser Untersuchung
ist, die derzeitige Lage der Versorgung (medizinische Versorgung,
Bedarfsfragen, Beratungsangebote etc.) und eventuelle psychosoziale
Beeintrachtigungen, sowie Einschrankungen in der subjektiven Gesundheit
(Lebensqualitat) MHE-Erkrankter und derer Angehdriger im Vergleich zur
Normalbevolkerung zu erfassen und zu beschreiben. Diese Aspekte wurden
im Vergleich zur medizinischen Seite der Exostosenkrankheit noch nicht
standardisiert beschrieben. Es werden standardisierte psychometrische
Verfahren zur Erfassung der psychosozialen Gesundheit eingesetzt (zum
Beispiel KINDL, Bullinger et al., SF 36, Bullinger u. Kirchberger).

Darstellung des bisherigen Wissenstandes

Die Krankheit

Bei ,multiplen hereditaren Exostosen“ (MHE) handelt es sich um eine seltene
vererbbare Knochenkrankheit unterschiedlichen Schweregrades und
unterschiedlicher Auswirkungen. In der Literatur finden sich verschiedene
Synonyme wie ,multiple Osteochondrome®, ,Multiple kartilaginare Exostosen®,
.Hereditary Multiple Exostoses®, ,Bessel-Hagen-Krankheit®, etc. Exostosen
kénnen klinische Bedeutung durch Schmerzen, Entstellung oder
Bewegungseinschrankungen erlangen. Zudem ist das Leben und der
Umgang mit den Exostosen (z.B. Operation gleich oder spater)
moglicherweise mit psychischen Belastungen, Angsten und Unsicherheit
behaftet. Aufgrund der sehr geringen Pravalenz steht auf Seiten der Experten
zudem nicht immer ausreichend Erfahrung und Wissen Uber die Erkrankung
und die optimale Therapie zur Verfligung.

Versorgungsforschung

Die Versorgungsforschung ist ein Forschungsgebiet, das die Kranken- und
Gesundheitsversorgung beschreiben, erklaren und verbessern will. Sie
beschreibt und analysiert den Weg des Patienten durch das
Gesundheitssystem mit dem Ziel, in allen Versorgungsbereichen, von der
Mikro- bis zur Makroebene, Einflussfaktoren zu identifizieren (Koch 2003).
Versorgungsforschung kann definiert werden als eine grundlagen- und
problemorientierte, fachtbergreifende Forschung, welche die Kranken- und
Gesundheitsversorgung und ihre Rahmenbedingungen

beschreibt

kausal erklart und aufbauend darauf
Versorgungskonzepte entwickelt,

deren Umsetzung begleitend erforscht und/oder
unter Alltagsbedingungen evaluiert” (ZVFK 2003).

YVVVYY

Zusammenfassend kann man also sagen, dass die Beschreibung der
Versorgungssituation und der Versorgungsprobleme zu den Grundaufgaben
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der Versorgungsforschung zahlt. Sie ist leider in den
Gesundheitswissenschaften wie der Medizin bisher zu stark vernachlassigt
worden (ZVFK 2003).

Gesundheitsbezogene Lebensqualitat

Die subjektiv erlebte Gesundheit ist unter dem Begriff gesundheitsbezogene
Lebensqualitat in den letzten 15 Jahren immer intensiver in der Medizin
diskutiert worden. Unter gesundheitsbezogener Lebensqualitat wird im
allgemeinen die Selbstbeurteilung der psychischen, korperlichen und sozialen
Komponenten von Wohlbefinden und Funktionsfahigkeit verstanden. Erst seit
jungster Zeit ist ein wachsender Anstieg der Lebensqualitatsforschung auch
im Kinderbereich zu verzeichnen.

Durch die Optimierung der Medizin, der damit verbundenen Erhdhung der
Lebenserwartung, ist es in der heutigen Gesellschaft zu einem Anstieg
chronisch kranker Personen gekommen, die langfristig behandlungsbedurftig
sind.

Aufgrund der zunehmenden Bedeutung dieser kontinuierlichen
Therapieformen werden neben Morbiditat und Mortalitat neue Kriterien zur
Bewertung von Behandlungsmal3nahmen und dem Lebenshintergrund
bendtigt, um damit eine prazisere Beschreibung der ,Lebenswirklichkeit* (ICF
2002) chronisch kranker Menschen zu gewinnen.

Dieses ermdglicht die Entscheidung zwischen Therapiealternativen, die
Kosten-Nutzen-Abwagung der Behandlung sowie eine Verbesserung der
Patientenbetreuung.

a) Ergebnisse der pharmakologisch-toxikologischen Vorprifungen bei
Arzneimittelstudien (§ 40 (1) 5. und 6. AMG )

zentfallt*

b) oder Nachweise Uber die Sicherheitstechnische Unbedenklichkeit des
Medizinproduktes sowie Ergebnisse der biologischen Sicherheitsprufung (§ 17
(1)6.und 7. MPG)

zentfallt*

Begrindung der Notwendigkeit von Humanversuchen
a) Experimente an gesunden Personen?
b) Heilversuche an Patienten?

Lentfallt”

Schilderung der geplanten Versuchsausfluhrung einschlie3lich der
statistischen Auswertung



Versuchsplanung und Methodik

Stichprobe/Datenerhebung

In der Durchfihrung der Studie gilt es zunachst aufgrund der geringen
Pravalenz, moglichst viele MHE-Betroffene und auch die Angehdrigen, auf
diese Untersuchung aufmerksam zu machen. Das Nutzen von verschiedenen
Verteilern sowie die enge Zusammenarbeit mit diversen Experten, wie
verschiedenen Arzten der Uniklinik Hamburg, Disseldorf und eines
Krankenhauses in Paderborn, weiter die Zusammenarbeit mit der
Bundesselbsthilfegruppe ,Multiple kartilaginare Exostosen (Osteochondrome)*
ermdglicht die Kontaktaufnahme via eines informativen Anschreibens und
eines Kontaktbogens, mit dem sich Interessierte bei den Untersuchern melden
kénnen. Zusatzlich finden sich Informationen und ein Hinweis auf die Studie
auf den Internetseiten der Selbsthilfegruppe (http.//www.exostosen.de). Hier
haben Betroffene und Angehdrige auch die Mdglichkeit Kontakt, mittels des
von uns hinterlegten Kontaktbogens, aufzunehmen.

Die Teilnehmer der Studie werden im Voraus durch die Untersucher in
schriftlicher Form Uber den genauen Ablauf, die Freiwilligkeit der Teilnahme
sowie Uber die anonyme Behandlung und Codierung lhrer personlichen Daten,
aufgeklart. Diese Aufklarung und eine unterschriebene schriftliche
Einverstandniserklarung stellen eine Voraussetzung fur die Teilnahme an der
Studie dar.

Design
Die Studie wird in zwei Phasen verlaufen. Phase 1 beinhaltet eine Vorstudie,
Phase 2 die eigentliche Hauptstudie.

Vorstudie

Die Vorstudie erfolgt an ca. 10 Teilnehmern (Angehdrige und Betroffene) auf
der Basis halbstandardisierter Interviewfragebdgen. Dieser Fragebogen ist
unterteilt in einen allgemeinen, sozialdemographischen Teil und einen
speziellen Teil, der sich im Wesentlichen mit dem Leben mit MHE beschaftigt.
Die ausgewerteten Daten sollen als Grundlage fur die Erstellung des
Fragebogens fir die Hauptstudie dienen. So stltzt sich die Studie u.a. auf die
individuellen Bedurfnisse und Interessen der Betroffenen.

Hauptstudie

In der zweiten Phase folgt die Hauptstudie, die eine Querschnittsbefragung
von etwa 35 erwachsenen Betroffenen, 35 Kindern und deren Angehdrigen
vorsieht. Der Start der Hauptstudie ist fur das Frahjahr 2004 vorgesehen.
Die in der Vorstudie erprobte Erhebungsmethode per halbstandardisiertem
Interview hat sich bewahrt und soll neben der schriftlichen Befragung zum
Einsatz kommen. Hierzu werden standardisierte psychometrische Verfahren
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zur Erfassung der Versorgungslage sowie der psychosozialen Gesundheit
eingesetzt (s. Anlage).

Statistische Auswertung

Die statistische Auswertung aller Daten aus den Interviews der Vorstudie und
der Hauptstudie, erfolgt mittels dem Programmpaket SPSS (Statistical
Package for the Social Science).

Es werden neben der deskriptiven Statistik inferenz-statistische Methoden zur
Testung von Mittelwertsunterschieden (t-Test; U-Test) zum Vergleich der
Belastungen mit den jeweiligen Normpopulationen verwendet.

zur Uberprifung von Unterschieden den t-Test fiir den Mittelwertsvergleich
von zwei Gruppen bei Intervallskalenniveau und Normalverteilung.

der Mann-Whitney U-Test zur Prifung auf signifikante Unterschiede der
mittleren Range von zwei unabhangigen Stichproben. Es handelt sich um ein
parameterfreies Verfahren, welches bei Ordinaledaten oder bei nichterflllten
Voraussetzung statt des t-Testes bei unabhangigen Stichproben eingesetzt
wird.
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3.2

3.3

Eingehen auf etwaige Kontraindikationen,
Ein- und Ausschlusskriterien

Kontraindikationen sind nicht relevant, da es sich nicht um eine Therapiestudie
handelt.

Einschlusskriterien sind:

» MHE-betroffene Kinder (8-18) und deren Eltern

» MHE-betroffene Erwachsene

» Angehorige/ Lebenspartner MHE-Betroffener

» Experten (Orthopaden, Kinderarzte, Spezialisten fur MHE)

Stellungnahme zur Moglichkeit weiterer, derzeit nicht Uberschaubarer Risiken.
Weitere Risiken sind nicht bekannt.

Abbruchkriterien (individuell)

Jeder Teilnehmer hat die Mdglichkeit, zu jedem Zeitpunkt und ohne
Konsequenzen von der Teilnahme an der Befragung zuruckzutreten.

Darlegung der voraussichtlichen Vorteile und der Bedeutung des
Versuches fir den Menschen

a) inder Heilkunde (namentlich unter Vergleich mit herkdmmlichen
Methoden)
zentfallt*

b) inder Forschung

Die Versorgungsforschung evaluiert und beschreibt die derzeitige
Versorgungssituation unter Alltagsbedingungen. Eine weitere wichtige
Funktion der Versorgungsforschung ist die ,Bricken-Funktion®. Sie verbindet
z.B. klinische Forschung mit Public-Health-Forschung, bringt die drei Ebenen
(Mikro, Meso, Makro) in einen Zusammenhang und schlagt eine Bricke
zwischen Grundlagenforschung und anwendungsorientierter Forschung (Koch
2003). Auch in der psychosozialen Medizin gewinnt die Versorgungsforschung
immer mehr an Bedeutung. Sie zeigt die Pravalenz psychischer Storungen
und Inanspruchnahme professioneller Hilfe und schafft strukturelle
Voraussetzungen sowie die Sicherung der Qualitat des
psychotherapeutischen Versorgungssystems (Koch 2003).

Es ist wichtig zu verstehen, dass die Krankheit flr jedes Familienmitglied eine
andere Belastung darstellen kann, deshalb soll in dieser Studie die Frage
nach dem unterschiedlichen Erleben der MHE-Erkrankung innerhalb einer
Familie, vor dem Hintergrund, dass Eltern chronisch kranker Kinder als
Risikogruppe hinsichtlich der Entwicklung eigener gesundheitlicher und
psychosozialer Auffalligkeiten angesehen werden (Kazak 1992; Thompson et
al. 1992), untersucht werden.



Wahrend eine Vielzahl von organmedizinischen Untersuchungen zur Genetik
und Orthopadie bereits vorliegen, fehlen wissenschaftlich fundierte Aussagen
zur Auswirkung der MHE-Erkrankung auf Alltagsaktivitaten und Partizipation
(ICF 2002), psychische Belastungen und subjektive Gesundheit
(Lebensqualitat).

4.1 Bei minderjahrigen gesunden Versuchspersonen
(vgl. dazu § 40 (1) 1.-3. und (4) 1.-4. AMG bzw. § 17 (1) 1.-3. und (4) 1.-4.
MPG )
a) spezieller Bezug zu Krankheiten von Minderjahrigen?
b) Individuelle Indikation?
c) Moglichkeit der Prufung an Erwachsenen ausgeschlossen?
ad a)
In die Befragung werden Kinder und Jugendliche zwar mit einbezogen, aber
nicht als Versuchspersonen im Rahmen einer klinischen Studie. Sie werden
gebeten, zu ihrem Erleben und Verhalten per Fragebogen Auskunft zu geben.
Bei dem Messinstrument handelt es sich um einen Fragebogen, die in einem
Teil speziell Bezug nimmt auf chronische Erkrankungen des Kindes/
Jugendlichen und fur diesen Zweck entwickelt wurde.
ad b)
Lentfallt*
ad c)
Die Auskunft wird auch von Erwachsenen eingeholt, sind aber nicht als Ersatz
fur die der Kinder anzusehen.
4.2 Bei Patienten als Versuchspersonen:
Individuelle Indikation?
zentfallt*
5. Guterabwéagung zwischen den Nachteilen und
Risiken einerseits und dem voraussichtlichen Nutzen andererseits
5.1 Berucksichtigung des Grundsatzes, dass stets die Belange der
Versuchspersonen den Vorrang haben missen.
Belange der Patienten und lhrer Angehdérigen haben grundsatzlich Vorrang
.Das Forschungsvorhaben greift nicht in etwaige medizinische Behandlungen
ein.
5.2  Beschrankung der Zahl der Versuchungspersonen auf das unbedingt

notwendige Mal} (einschlieBlich begrindeter biometrischer Berechnungen)



5.3

6.1

Zu dem jetzigen Zeitpunkt kann man von einer StichprobengroRe von 70
MHE- betroffenen Teilnehmern ausgehen. Diese Teilnehmer rekrutieren sich
Uberwiegend aus Mitgliedern der Bundesselbsthilfevereinigung ,Multiple
kartilaginare Exostosen (Osteochondrome)®, aber auch aus anderen Studien
(Leube 2003).

Zu Untersuchungszwecken wird eine Einteilung in zwei Alterskategorien
vorgenommen: 55% der Probanden befinden sich zu dem Zeitpunkt der
Erhebung im Alter von 3-19 Jahren. Diese werden in die Kategorie ,,
Betroffene Kinder gezahlt. Das durchschnittliche Alter in dieser Kategorie
betragt 9,89 Jahre.

41,66% der Teilnehmer zwischen 20 und 65 Jahren werden der Kategorie ,,
Betroffene Erwachsene® zugeordnet. Das Durchschnittsalter betragt hier 37,29
Jahre.

Aulerdem werden die Eltern betroffener Kinder sowie die Lebenspartner
betroffener Erwachsener befragt. Zum Thema Versorgung werden zusatzlich
Experten zu Rate gezogen, die ihre Sicht der Dinge darstellen sollen.

Die Grol3e der Stichprobe reicht aus um generalisierbare, explorative
Aussagen treffen zu kénnen. Mittelgrol3e Mittelwertsunterschiede im Vergleich
zur Norm konnen einseitig mit Alpha <.05 und 80%iger Power abgesichert
werden.

Bei Versuchen an gesunden Probanden, denen keine therapeutischen
Vorteile aus dem Versuch erwachsen, gelten strengere Anforderungen an die
Vertretbarkeit des Forschungsvorhabens als bei neuartigen Heilversuchen an
Patienten (vgl. die unterschiedlichen Anforderungen in § 40 AMG gegenuber §
41 AMG)

zentfallt*

Angaben Uber den der Aufklarungsgesprache mit den Versuchspersonen
Bei Patienten:

a) Diagnoseaufklarung

b) Alternative Verlaufserklarung (Prognoseaufklarung)

c) Risikoaufklarung, bezogen auf die Versuchsauswirkungen

d).Aufklarung Uber ein angebrachtes Verhalten der Versuchsperson wahrend
des Versuches und nach dem Versuch

ad a) und b)

Lentfallt”

ad c)



6.2

6.3

6.4

Psychologische Ansprechpartner stehen bei interview-assoziiertem
Beratungsbedurfnis bereit.

ad d)

In Bezug auf die Ausflllmodi werden die zu befragenden Personen vorher
instruiert. Da es sich um Telefoninterviews handelt, konnen die Untersucher
jederzeit Hilfestellung bieten.

Bei Patienten und Probanden:

Aufklarung uber die Aufzeichnung von Krankheitsdaten und deren Weitergabe
zur Uberprufung an den Auftraggeber, die zustandige Uberwachungsbehdrde
(gemal § 67 AMG) oder die zustandige Bundesoberbehodrde (§ 40 (1) 2.
AMG)

In der Patientenaufklarung und in der Einverstandniserklarung (s. Anlage)
werden die Patienten darauf hingewiesen, dass ihre Daten anonymisiert und
gruppenstatistisch ausgewertet werden. Da es sich nicht um eine
Arzneimittelstudie handelt, werden die Daten auch nicht an Auftraggeber,
Uberwachungsbehérde oder Bundesoberbehérde weitergeleitet.

Aufklarung uber die Widerruflichkeit einer Einwilligung?

Mit der Einverstandniserklarung willigen die Probanden bzw. ihre
Erziehungsberechtigten in das Interview ein. Diese kann jederzeit ohne
Angaben von Grunden zurlickgezogen werden. Bereits erhobene Daten
werden dann nicht in die Auswertung einbezogen. Nachteil erwachsen daraus
fur den Probanden nicht.

Besondere Aufklarung uber die Situation?

a) bei der randomisierten Studie?
b) beim Blind- und Doppelblindversuch
c) bei placebo-kontrollierten Studien

a), b) und c)
Lentfallt

Beachtung der Sonderregeln bei Minderjahrigen und bei in ihrer Geschaftigkeit
beeintrachtigten Patienten
(§40 (4)1.-4.und § 41 2.-7. AMG; § 17 (4) 4. und § 182. MPG)

Jungere Kinder werden nur nach vorliegender Einverstandniserklarung ihrer
Eltern einbezogen. Altere Kinder (ab acht Jahren) und Eltern werden selbst
nur nach ihrem eigenen schriftlichen Verstandnis einbezogen. Kleinere Kinder
werden explizit nach ihrem Einverstandnis gefragt.



10.

10.1

10.2

10.3

Beifigung eines Musters fir die schriftlich zu erteilende Aufklarung
sowie die Einwilligungserklarung

(vgl. §40 (2) 2. AMG; § 17 (1) 2. MPG)

s. Anlage

Nachweis einer ausreichenden Probandenversicherung

Lentfallt*

Darlegung der Erfullung etwaiger sonstiger Voraussetzungen fur die
Durchfuhrung des Vorhabens

(z.B.§40(1)3.,6., 7. AMG, § 67 (1) AMG)

.entfallt*

Malnahmen bei Veranderung der Risikolage

Sicherstellung, dass bei Veranderungen der Risikolage wahrend des
Versuches die Gulterabwagung im Sinne von Ziffer 5. jeweils erneut
durchgefuhrt wird und bei nachteiliger Veranderung der Risikolage auch
erneute Aufklarungsgesprache mit den Versuchspersonen stattfinden.
zentfallt*

Mitteilung der veranderten Abbruchkriterien an die Ethik-Kommission

Sollten sich die Abbruchkriterien &andern, wird die Ethik-Kommission
benachrichtigt.

Mitteilung schwerwiegender oder unerwarteter Ereignisse an die Ethik-
Kommission ,wird eingehalten®.



Anlage E: Aufklarung

Universitatsklinikum Bzentrum fir Psychosoziale Medizin ~ MartinistralBe 52 — S 35
Hambu rg_ E ppen dorf B'nstitut und Poliklinik fur Medizinische 20246 Hamburg

Psychologie Telefon: (040) 42803-8359
Prof. Dr. Dr. Uwe Koch-Gromus Telefax: (040) 42803-4940
Direktor c.maurischat@uke.uni-hamburg.de

www.uke.uni-hamburg.de

Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf ~ Martinistralle 52 20246
Hamburg

An
Familien mit MHE (multiplen
hereditaren Exostosen)

28. Juli 2003

Studie: Versorgungs- und Lebensqualitat bei Patienten mit multiplen
hereditaren Exostosen (MHE) und ihren Angehorigen

Sehr geehrte Betroffene und Angehdrige,

Multiple hereditare Exostosen sind biologisch Entwicklungsstérungen des Knochens,
welche dem klinischen Erscheinungsbild von Tumoren entsprechen. Es gibt
unterschiedliche Namen fur MHE wie ,Multiple Hereditare Exostosen®, ,Multiple
Hereditare Osteochondrome®, ,Multiple Kartilaginare Exostosen“ etc. Exostosen
konnen klinische Bedeutung durch Schmerzen, Entstellung oder
Bewegungseinschrankungen erlangen. Zudem ist das Leben und der Umgang mit
den Exostosen (z.B. Operation gleich oder spater) moglicherweise mit psychischen
Belastungen, Angsten und Unsicherheit behaftet. Aufgrund der geringen Pravalenz
(Erkrankung ist sehr selten) steht auf Seiten der Experten zudem nicht immer
ausreichend Erfahrung und Wissen Uber die Erkrankung und die optimale Therapie
sofort zur Verfugung.

Wer sind wir?

Wir sind Medizinstudentinnen der Universitat Hamburg, die die Problematik der
Lebensqualitat und Versorgung von MHE-Patienten und lhren Angehorigen in einer



Doktorarbeit an der Abteilung flir Medizinische Psychologie des Universitatsklinikums
Hamburg untersuchen maochten.

Ziel dieser Doktorarbeit ist es, die derzeitige Lage der Versorgung (medizinische
Versorgung, Bedarfsfragen, Beratungsangebote etc.) und eventuelle psychosoziale
Beeintrachtigung und Einschrankungen in der subjektiven Gesundheit
(Lebensqualitat) MHE-Erkrankter und derer Angehériger zu erfassen und zu
beschreiben.

Weiterhin mdchten wir auch die Versorgungsstruktur untersuchen. Inwieweit ist die
Versorgung lickenhaft? Erfolgte die Diagnosestellung ztugig? Fuhlten/ fuhlen Sie sich
mit der Krankheit oft allein gelassen? Hatten Sie sich mehr Unterstitzung
gewunscht?

Unser Anliegen:

Wir wurden Sie gerne zu diesem Thema in Form von Fragebdgen oder am Telefon
(Zeitpunkt: etwa zu Beginn des nachsten Jahres) befragen. Sicherlich haben auch
Sie Bedarf, sich zu auflern und uns auf Schwierigkeiten, missliche Umstande o.a.
aufmerksam zu machen.

Kontaktaufnahme:

Flar uns geht es bei diesem Anschreiben zunachst um die Auffindung von Familien
und die Sammlung von Adressen. Aus Datenschutzgrinden mussen Sie uns lhre
Adresse selbst mitteilen, bzw. mit uns in Kontakt treten.

Das heildt: Wenn Sie |hre Erfahrungen, Sorgen oder lhre Zuversicht mitteilen
mochten und uns bei dieser Studie unterstitzen mochten kontaktieren Sie uns bitte
mittels des beiliegenden Kontaktbogens, den Sie sich hier herunterladen koénnen,
oder rufen oder mailen Sie uns einfach an.

Wir freuen uns sehr, Sie kennen zu lernen.

Juliane Madee Andrea Albers Dr. Carsten Maurischat

Kontaktadressen:

Juliane Madee Tel: 040 /69 21 27 28 Mobil: 0160 /27 84 948
Andrea Albers Tel: 040 /514913 33 Mobil: 0160 /97 35 27 02
Anschrift:

Juliane Madee
Brucknerstr. 27
22083 Hamburg

E-Mail: julemadee@qgmx.de
andreaalbers@gmx.de




Anlage F: Einverstandniserklarung

Einverstandniserklarung

Herr/ Frau hat mich vollstandig Uber das Wesen und die

Bedeutung der geplanten Studie aufgeklart. Ich hatte Gelegenheit die
Teilnehmerinformation genau durchzulesen und ggf. telefonisch Fragen an die
Studienbetreuung zu stellen. Ein Exemplar des Merkblattes ist mir zum Verbleib
ausgehandigt worden. Ich weil}, dass ich meine Einwilligung jederzeit ohne Angaben
von Grunden widerrufen kann, ohne dass mir daraus Nachteile entstehen. Die bis zu
diesem Zeitpunkt erhobenen Daten gehen nicht in die Auswertung der Studie ein. Ich
weil3, dass die im Rahmen dieser Studie erhobenen Daten und persdnlichen

Mitteilungen der Schweigepflicht unterliegen und die personenbezogenen

Daten zur Auswertung ausschlie3lich anonymisiert zusammengefihrt werden.

Ich bestatige durch meine Unterschrift, dass ich und ggf. mein Kind bereit sind, an
der Studie mitzuwirken. Mit der im Informationsblatt angegebenen Verwendung der

Daten von mir und meinem Kind bin ich einverstanden.

Datum:

Unterschrift des Studienteilnehmers
bzw.der Sorgeberechtigten*®

Unterschrift Kind 1

Unterschrift Kind 2

*im Falle von zwei Sorgeberechtigten, missen beide einer Studienbeteiligung zustimmen



Anlage G: Anschreiben Faxbefragung

Universitatsklinikum Zentrum fiir Psychosoziale Martinistrale 52 — S 35
Hamburg-Eppendon‘ I Medizin 20246 Hamburg
Institut und Poliklinik fur Telefon: (040) 42803-8359
Medizinische Psychologie Telefax: (040) 42803-4940
Prof. Dr. Dr. Uwe Koch-Gromus c.maurischat@uke.uni-hamburg.de
Direktor www.uke.uni-hamburg.de

Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf ~ Martinistrale 52 20246 Hamburg

An

Dr. med. M. Mustermann
Musterstr. 10

1000 Musterland

— P —

1. August 2008

Befragung zur Versorgung von Patienten mit Multiplen Hereditaren Exostosen (MHE)
Sehr geehrter Herr Kollege Dr. med. Mustermann,

das Institut und Poliklinik fur Medizinische Psychologie der Universitatsklinik
Hamburg fuhrt eine Untersuchung zur Lebens- und Versorgungsqualitat bei
Menschen mit multiplen Hereditaren Exostosen (MHE) und ihren Angehorigen durch.

Hintergrund der Arbeit ist das Ziel, das Wissen um die psychosozialen Folgen dieser
Erkrankung zu mehren und die Versorgungssituation aus Sicht der Patienten und
Behandelnden zu dokumentieren.

Wir sind auf Sie Uber die Selbsthilfegruppe ,Multiple Hereditare Exostosen®
(http://www.exostosen.de) aufmerksam geworden, da Sie dieser Selbsthilfegruppe
als Beirat angehoéren oder aber von Mitgliedern im Rahmen von Behandlungen
benannt wurden.

Heute mdchten wir Sie bitten, sich an einer kurzen Befragung zu beteiligen und den
anhangenden Bogen auszufullen. Die dortigen Fragen zur Versorgung ahneln im
Wesentlichen denen, die auch den betroffenen Familien gestellt wurden. Dies
ermoglicht spater den direkten Vergleich, wie sich die Versorgungsstruktur sowohl
aus Sicht der Patienten als auch aus Sicht der Arzte darstellt.

Der Aufwand fur Sie betragt etwa zehn Minuten. Alle Angaben werden vertraulich
behandelt, anonymisiert gespeichert und nur im Rahmen dieser Studie deskriptiv
ausgewertet.

Wir wirden uns sehr freuen, wenn Sie uns durch lhre Teilnahme unterstutzen. Bitte

schicken Sie den beiliegenden Fragebogen (vier Seiten) per Post oder Fax direkt an
Frau Juliane Madee, die als medizinische Doktorandin in dem Projekt arbeitet.

FUr weitere Fragen stehe ich ihnen gerne zur Verfligung.

Vielen Dank fur Ihr BemUhen und freundliche Grife,

Ihr Dr. C. Maurischat




Anlage H: Fragebogen , betroffene Erwachsene”

Fragebogen
zur
Versorgung
von Patienten mit
Multiplen Hereditaren Exostosen (MHE)

B

Teilstudie MHE, Befragung betroffener Erwachsener

Durchfihrende Einrichtunag:

. g - Institut und Poliklinik Zentrum fir
UanEI’SItatSkl m|ku m I fur Medizinische Psychologie Psychosoziale Medizin
Hambu rg-Eppendon‘ (Prof. Dr. Dr. Uwe Koch-Gromus,

Direktor)

Code-Nr / /




Sehr geehrte Teilnehmerin, sehr geehrter Teilnehmer,

Sie haben sich bereit erklart, an der Untersuchung zum Krankheitsbild MHE
teilzunehmen.

Gesundheitsstérungen wie MHE werden haufig als sehr beeintrachtigend erlebt und
konnen sich auf das korperliche und psychische Befinden der betroffenen Personen
auswirken. Deswegen ist lhre Auskunft als Betroffene/ Betroffener besonders wichtig.

Im Rahmen dieser wissenschaftlichen Untersuchung, méchten wir Sie bitten, diesen
Fragebogen auszufullen.

Es geht dabei um lhre personliche Einschatzung lhres Gesundheitszustandes und
Ihres Wohlbefindens. lhre Angaben werden vertraulich behandelt. Der Fragebogen
gliedert sich in zwei Teile. Der erste Teil bezieht sich auf Angaben zu lhrer Person.
Im zweiten Teil wird dann genauer auf Ihr Leben mit MHE eingegangen.

Bitte beantworten Sie jede Frage, auch wenn manche Fragen ahnlich formuliert sind.
Es gibt keine richtigen oder falschen Antworten, wichtig ist Ihre personliche Sicht.



1. Teil Angaben zu lhrer Person

1. Geburtsdatum

2. Geschlecht O mannlich O weiblich

3. Staatsangehorigkeit

4. Familienstand O verheiratet
seit

O zusammenlebend
seit

O getrennt
seit

O verwitwet

seit
O ledig
5. Haben Sie Kinder? O ja O nein

wie viele

6. Wie viele Personen leben in lhrem Haushalt?
7. Welchen Schulabschluss haben Sie?

Cohne Abschluss
OSonderschulabschluss
OHauptschulabschluss
[JRealschulabschluss
OFachhochschulreife
OAbitur
[ISonstiges




8. Welche Ausbildung haben Sie?

Llkeine Ausbildung

Oberuflich/ betrieblich

Uberuflich/ schulisch (Handelsschule)
CJAbschluss an Fach-, Meister-,
LTechniker- oder Berufsschule
OFachhochschulabschluss
[OHochschulabschluss

9. Wie ist Ihre derzeitige berufliche Situation?

LJAusbildung
Clerwerbstatig
Llarbeitslos
Ofrahberentet, seit
Oberentet, Pension, seit
OHausfrau/ -mann
Llsonstiges

10. Welche berufliche Position haben/ hatten Sie inne?

Olangelernter Arbeiter
CIFacharbeiter

LVorarbeiter/ Meister
LJAngestellter/ Beamte
LSelbststandiger
CIMithelfender in Familienbetrieb
LISonstiges

11. Wie hoch ist |hr monatliches Nettoeinkommen?
O weniger als 1500 Euro

O 1500 bis 3000 Euro
O uber 3000 Euro



2.Tell
Fragen zu medizinischen Aspekten

1.)  Wie viele Exostosen haben Sie?

2.)  Wo befinden sich die Exostosen

Anzahl
Obere Extremitat O
Untere Extremitat 0
Thorax (Brustkorb) M
Sonstiges

Wo:

3.)  Wann bemerkten Sie die ersten Symptome?

4.)  Wie aullerten sich die ersten Symptome?

Exostosen 0
Schmerzen 0
Funktionseinschrankungen 0
Sonstiges 0

5.)  Wie viel Zeit verging zwischen den ersten Symptomen und der
Diagnosestellung?

6.) Ich empfand diesen Zeitraum als
recht kurz O



angemessen O

viel zu lang 0
7.) Ich fuhlte mich wahrend dieser Zeit

gut betreut O

allein
gelassen 0
8.)  Wie zentral ist MHE in lhrem Leben in Prozent? %
3.Tell Fragen zur Versorgung

Teil 1 - Gesundheitsdienste

In den folgenden Fragen geht es um lhre gesundheitliche Versorgung. Wir méchten
gern von lhnen erfahren, welche Behandlung Sie erhalten, ob Sie mit den Leistungen
zufrieden sind und ob Sie die Behandlung bekommen, die Sie lhrer Meinung nach
brauchen.

Die folgenden Fragen beziehen sich auf lhre hausarztliche Bertreuung.

Haben Sie einen Hausarzt, der

1 sich regelmallig um lhre 0 0 Falls nein, bitte weiter mit
"~ | gesundheitlichen Probleme Frage 3
kimmert?

Sind Sie mit dem Arzt/ der Arztin
zufrieden?

Die folgenden Fragen beziehen sich auf die Behandlung durch den Facharzt oder die
Facharztin, die Spezialisten fur lhre Erkrankung sind.

Gehen Sie zu einem
Facharzt/einer Facharztin oder
einem speziell in MHE
ausgebildeten Arzt/ Arztin?







Waren Sie in den letzten 12
Monaten bei seinem
Spezialisten/seiner Spezialistin
in Behandlung?

War es in den letzten 12
Monaten schwierig,
facharztliche Hilfe zu
bekommen?

Sind Sie mit Ihrer facharztlichen
Behandlung zufrieden? Q Q Q Q a

Haben Sie in den letzten 12
Monaten arztlich verordnete
Medikamente eingenommen?

falls nein weiter mit Frage 10

falls ja weiter mit Frage 8

War es schwierig, Verordnungen fiir
8. |die Medikamente zu bekommen? a a a a a

Sind Sie mit den verordneten
Medikamenten zufrieden? Q Q a Q Q




Nahmen Sie in den letzten 12
Monaten Medikamente ein, die 0 0
nicht vom Arzt verordnet
waren?

10.

Die folgenden Fragen beziehen sich auf die Notfallbehandlung.

Haben Sie in den letzten 12
Monaten Notfallbehandlungen
fur sich in Anspruch
genommen?

falls nein weiter mit Frage 14

falls ja weiter mit Frage 12

War es schwierig, in einem Notfall
12. |érztliche Behandlung fiir sich zu a (| a a a
bekommen?

Waren Sie mit der 0 0 0 0 0

13 Notfallbehandlung zufrieden?

Mussen Sie manchmal fur lhre
Gesundheitsversorgung etwas
bezahlen?

Wie hoch ist die finanziellen
Belastung durch lhre chronische
Erkrankung?




Wie schwierig ist es, finanzielle

Unterstlitzung zu bekommen?

Wie wurde im letzten Jahr Ihre O durch die Krankenversicherung
facharztiiche Behandlung finanziert? U wir haben die Behandlung selbst bezahlt
17, Q wir haben die Behandlung zunachst bezahlt
und spater erstattet bekommen
O Andere:

Die folgenden Fragen beziehen sich auf nicht-arztliche Leistungen.
Bitte geben Sie an, ob/in welchem Umfang Sie diese Leistungen erhalten haben, ob
Sie diese Leistungen |hrer Meinung nach brauchen oder ob Sie sie nicht bendtigen.

. nein, nein, wirden
a, . ;
i brauchen wi ir abe
teilweise .

nicht bendtigen

Krankengymnastik a a a a
Ergotherapie a a a a
Logopadie/Sprachtherapie a a a Q
Beratung durch Sozialdienst a a a a
Psychologische Beratung/ 0 0 0 0
Psychotherapie

Hausliche Krankenpflege (. a a a
Gesundheitsdienstleistungen

am Arbeitsplatz, z.B. d g g Q
Schulung (Uber MHE) a a a a
RehabilitationsmalRnahmen a a a a
Kurzzeit-Entlastungspflege a a a a
Selbsthilfegruppen (I a a a




Ausfuhrliche Telefonberatung
durch medizinisches
Fachpersonal

Ausstattung mit medizinischen
Geraten (z.B. Blutzuckertest-,
Inhalationsgerat)

Ausstattung mit Hilfsmitteln
(z.B. Gehhilfen, Schreibhilfen,
Schienen, Korsett; Rollstuhl)

Hilfe bei der Koordination
verschiedener
Gesundheitsdienste

Teil 2:

Zuerst mdchten wir Sie fragen, wie Sie die Diagnosestellung und die Informationen

Qualitat der Versorgung

uber Ihre Erkrankung beurteilen.

19.

20.

21.

22.

23.

... mit der Zeitdauer, die fur
die Diagnosestellung bendtigt
worden ist?

... damit, wie auf lhre Geflihle
eingegangen worden ist, als
Ihnen die Diagnose mitgeteilt
wurde?

... mit der Information tGber
verschiedene Behandlungs-
moglichkeiten?

... mit der Information Uber
MHE?

... mit der Information Uber die
Medikamente?




In den folgenden Fragen geht es um die Zusammenarbeit des medizinischen
Teams, haufigen Wechsel des Personals und ahnliche Fragen.
Bitte denken Sie an die letzten 12 Monate.

... mit der Zusammenarbeit
24. des medizinischen Personals (| (| d a d

untereinander?

... mit dem Wissen des Arztes
uber Ihre Krankengeschichte,
25. als Sie zur a a a a a
Sprechstunde/Untersuchung
kamen?

... mit den Informationen, die
Sie uber zusatzliche

26. Hilfsangebote erhalten haben, a a (| a a
wie z.B. Selbsthilfegruppen,
Kontaktadressen?

In den folgenden Fragen geht es um den Umgang mit lhnen durch den
Spezialisten/ die Spezialistin. Bitte denken Sie an Ihren letzten Besuch in der
Klinikambulanz/ Facharztpraxis.

... damit, wie die Arzte lhnen
zugehdrt haben? - - - - -

... mit den Bemuhungen, die
28. |unternommen wurden, damit ad ad a a ad
Sie sich wohl fuhlten?

... damit, wie viel Zeit sich fir 0 0 0 a a
Sie genommen wurde?

... mit der Aufmerksgmkeit des 0 0 0 0 0
Arztes Ihnen gegenuber?




31.

... damit, wie auf Ihre
Ansichten eingegangen
wurde?

Die nachsten Fragen beziehen sich ebenfalls auf die ambulante Sprechstunde
der Fachklinik/ Facharztpraxis. Bitte denken Sie an den letzten Besuch.

32.

33.

34.

35.

... mit der Mdglichkeit, die Sie
betreuenden Personen in der
Klinik/ Facharztpraxis
telefonisch zu erreichen?

... mit der Wartezeit in der
Klinik/ Facharztpraxis?

... mit lhrer Beziehung zu den
Arzten und zum
medizinischen Personal?

... mit der Atmosphare in der
Klinik/ Facharztpraxis?

In den folgenden Fragen geht es um lhre Zufriedenheit mit den Arzten. Bitte
denken Sie an lhren letzten Besuch bei Inrem Facharzt oder in der
Sprechstunde der Klinik.

36.

37.

38.

mit dem Fachwissen der
Arzte

.. mit dem Verhalten der Arzte
(hoflich, freundlich,
respektvoll) ?

... damit, wie Ihr Wissen uber
MHE ernst genommen
wurden?




... damit, yvie die Arzte guf Ihre 0 0 0 0 0
Sorgen eingegangen sind?

mi’g_der_ Fahigkeit fjer Arzte, 0 0 0 0 0
verstandlich zu erklaren?

... mit der Zeit, die die Arzte

M. far Sie hatten? 4 Q 9 4 Q
... damit, wie lhre

42. |Entscheidungen respektiert a a a a a

wurden?

Nun mdchten wir Sie noch nach Ihrer allgemeinen Zufriedenheit mit Ihrer
Gesundheitsversorgung fragen. Bitte denken Sie an die letzten 12 Monate.

... mit lhrer gesundheitlich_en 0 0 0 0 0
Versorgung ganz allgemein?

Wir bedanken uns herzlich bei lhnen fur lhre Mitarbeit!



Anlage I: Fragebogen EL ,Eltern betroffener Kinder*

Fragebogen
Zur
Versorgung
Von Eltern mit Kindern mit

Multiplen Hereditaren Exostosen (MHE)

EL

Teilstudie MHE, Befragung der Eltern
Abteilung fur Medizinische Psychologie, Universitat Hamburg

Durchfuhrende Einrichtunag:

Institut und Poliklinik Zentrum far

Universitatsklinikum I fur Medizinische Psychologie Psychosoziale Medizin
Hambu rg-E ppendorf (Prof. Dr. Dr. Uwe Koch-Gromus,
Direktor)

Code-Nr / /




Fragebogen fur Eltern MHE-erkrankter Kinder

Liebe Mutter, lieber Vater,

Wir freuen uns sehr, dass Sie sich die Zeit nehmen, diesen Fragebogen
auszuflllen. Es geht darin um die Lebensqualitat und Gesundheitsversorgung
Ihres Kindes. Wir mdchten gerne von Ihnen erfahren, wie Sie diese beurteilen,
ob Sie zufrieden sind und ob es lhrer Meinung nach Versorgungsliicken gibt.

Die Fragen in diesem Fragebogen stammen aus Gesprachen mit Eltern von

chronisch kranken Kindern.

e Denken Sie beim Beantworten der Fragen bitte an die letzten 12 Monate,
wenn es in der Frage nicht anders vermerkt ist.

e Einige Fragen mogen lhnen ahnlich vorkommen. Das liegt daran, dass dieser
Fragebogen noch in der Erprobung ist und wir herausfinden mdchte, welche
Formulierungen besser geeignet sind.

¢ Kreuzen Sie die Antwort an, die Ihrer Meinung nach am besten passt.

e Machen Sie bitte nur ein Kreuz pro Zeile.



1. Teil

Angaben zu lIhrer Person

1. Geburtsdatum
2. Geschlecht
3. Staatsangehorigkeit

4. Familienstand

5. Haben Sie Kinder?

wie viele

COmannlich Clweiblich

Olverheiratet
seit

[lzusammenlebend
seit

[lgetrennt
seit

Overwitwet
seit

Oledig

Lja [Inein

6. Wie viele Personen leben in lhrem Haushalt?

7. Welchen Schulabschluss haben Sie?

Llohne Abschluss
[1Sonderschulabschluss
[IHauptschulabschluss
[JRealschulabschluss
OFachhochschulreife
ClAbitur
[1Sonstiges




8. Welche Ausbildung haben Sie?

[1keine Ausbildung

Clberuflich/ betrieblich

Llberuflich/ schulisch (Handelsschule)
CJAbschluss an Fach-, Meister-,
Techniker- oder Berufsschule
LFachhochschulabschluss
[IHochschulabschluss

9. Wie ist Ihre derzeitige berufliche Situation?

LJAusbildung
Llerwerbstatig
Clarbeitslos
LifrGhberentet, seit
[Iberentet, Pension, seit
[dHausfrau/ -mann
[Isonstiges

10. Welche berufliche Position haben/ hatten Sie inne?

[langelernter Arbeiter
[LIFacharbeiter

[1Vorarbeiter/ Meister
[1Angestellter/ Beamte
[1Selbststandiger
[IMithelfender in Familienbetrieb
[1Sonstiges

11. Wie hoch ist Ihr monatliches Nettoeinkommen?
[ weniger als 1500 Euro

] 1500 bis 3000 Euro
O uber 3000 Euro



2. Teil
Fragen zu medizinischen Aspekten

1) Wie viele Exostosen hat Ihr Kind?

2.)  Wo befinden sich die Exostosen

Anzahl
Obere Extremitat 0
Untere Extremitat 0
Thorax (Brustkorb) 0
Sonstiges O
Wo:

3.)  Wann bemerkten Sie die ersten Symptome?

4.)  Wie aullerten sich die ersten Symptome?

Exostosen 0
Schmerzen O
Funktionseinschrankungen 0
Sonstiges 0

5.)  Wie viel Zeit verging zwischen den ersten Symptomen und der
Diagnosestellung?




6.) Ich empfand diesen Zeitraum als

recht kurz 0

angemessen O

viel zu lang 0
7.) Ich fhlte mich wahrend dieser Zeit

gut betreut O

allein gelassen 0
8.)  Wie zentral ist MHE in lhrem Leben in Prozent? %
Fragen zu lhrer Person:
1. | Wer beantwortete den Fragebogen? OMutter

OVater

OStiefmutter/Partnerin des Vaters
OStiefvater/Partner der Mutter
OAndere

Wer?

3. Teil
Fragen zur Versorgung

Teil 1 - Gesundheitsdienste

In den folgenden Fragen geht es um die gesundheitliche Versorgung lhres Kindes.
Wir mochten gern von lhnen erfahren, welche Behandlung |hr Kind erhalt, ob Sie mit
den Leistungen zufrieden sind und ob Ihr Kind die Behandlung bekommt, die es Ihrer
Meinung nach braucht.



Die folgenden Fragen beziehen sich auf die kinderarztliche oder hausarztliche
Bertreuung lhres Kindes.

Haben Sie einen
Kinderarzt/eine Kinderarztin
(oder Hausarzt/ Hausarztin), 0 0 Falls nein, bitte weiter mit
die/der sich regelmalig um die Frage 3

gesundheitlichen Probleme
Ihres Kindes kimmert?

Sind Sie mit dem Arzt/ der Arztin
zufrieden? u a - = u

Die folgenden Fragen beziehen sich auf die Behandlung durch den Facharzt oder die
Facharztin, die Spezialisten fur die Erkrankung lhres Kindes sind.

Gehen Sie mit lhrem Kind zu
einem Facharzt/einer

3. | Facharztin oder einem speziell a a
in der Erkrankung lhres Kindes
ausgebildeten Arzt/ Arztin?

War |hr Kind in den letzten 12
4 Monaten bei seinem 0 0
" | Spezialisten/seiner Spezialistin
in Behandlung?

War es in den letzten 12

Monaten schwierig,

facharztliche Hilfe fir Ihr Kind = d 4 = d
zu bekommen?

Sind Sie mit der facharztlichen
Behandlung lhres Kindes
zufrieden?




Die folgenden Fragen beziehen sich auf Versorgung mit Medikamenten.

Hat |hr Kind in den letzten 12 falls nein weiter mit Frage 10
Monaten arztlich verordnete

Medikamente eingenommen? falls ja weiter mit Frage 8

War es schwierig, Verordnungen fiir
8. | die Medikamente zu bekommen? a a a a a

Sind Sie mit den verordneten
9. Medikamenten lhres Kindes a ad d a ad
zufrieden?

Nahm lhr Kind in den letzten 12
Monaten Medikamente ein, die 0 0
nicht vom Arzt verordnet
waren?

10.

Die folgenden Fragen beziehen sich auf die Notfallbehandlung.

Haben Sie in den letzten 12
Monaten Notfallbehandlungen
fur lhr Kind in Anspruch
genommen?

falls nein weiter mit Frage 14

falls ja weiter mit Frage 12

War es schwierig, in einem Notfall
arztliche Behandlung fir |hr Kind zu
bekommen?




Waren Sie mit der
Notfallbehandlung zufrieden?

Mussen Sie manchmal fir die
14. | Gesundheitsversorgung lhres a a
Kindes etwas bezahlen?

Wie hoch ist die finanziellen
Belastung durch die chronische
Erkrankung lhres Kindes?

Wie schwierig ist es, finanzielle
Unterstlitzung zu bekommen?

¥Vie wurde im letzten Jahr die U durch die Krankenversicherung

acharztliche Behandlung lhres ; ;

Kindes finanziert? J Q wir haben die Behandlung selbst bezahlt
17, Q wir haben die Behandlung zunachst bezahlt

und spater erstattet bekommen
U Andere:




Die folgenden Fragen beziehen sich auf nicht-arztliche Leistungen.
Bitte geben Sie an, ob/in welchem Umfang Sie diese Leistungen erhalten haben, ob
Ihr Kind diese Leistungen Ihrer Meinung nach braucht oder ob es sie nicht bendtigt.

. nein, nein, wirden
a, . )
il brauchen wi ir abe
teilweise .

nicht bendtigen

Krankengymnastik (. a a a
Ergotherapie a a a a
Logopadie/Sprachtherapie Q a a a
Beratung durch Sozialdienst (. a a a
Psychologlsche Beratung/ 0 0 0 0
Psychotherapie

Hausliche Krankenpflege a a a a
Gesundheitsdienstleistungen

in der Schule, z.B. J J g g
Schulung (Uber die chronische

Erkrankung Ihres Kindes) - - - -
Rehabilitationsmalinahmen (. a a a
Kurzzeit-Entlastungspflege (. a a a
Selbsthilfegruppen (. a a a
Ausfuhrliche Telefonberatung

durch medizinisches (. a a a
Fachpersonal

Ausstattung mit medizinischen

Geraten (z.B. Blutzuckertest-, a a a a
Inhalationsgerat)

Ausstattung mit Hilfsmitteln

(z.B. Gehhilfen, Schreibhilfen, a a a a
Schienen, Korsett; Rollstuhl)

Hilfe bei der Koordination

verschiedener a a a a
Gesundheitsdienste




Teil 2: Qualitat der Versorgung

Zuerst mdchten wir Sie fragen, wie Sie die Diagnosestellung und die Informationen
Uber die Erkrankung lhres Kindes beurteilen.

... mit der Zeitdauer, die fur
19. die Diagnosestellung benatigt Q Q Q Q Q
worden ist?

... damit, wie auf Ihre Gefuhle
eingegangen worden ist, als
Ihnen die Diagnose mitgeteilt
wurde?

20.

... mit der Information Uber
21. verschiedene Behandlungs- Q ] Q Q ]
mdglichkeiten?

... mit der Information Uber die
22. Erkrankung lhres Kindes? - - - - -

... mit der Information Uber die

23. Medikamente?

a a a a a

In den folgenden Fragen geht es um die Zusammenarbeit des medizinischen
Teams, haufigen Wechsel des Personals und ahnliche Fragen.
Bitte denken Sie an die letzten 12 Monate.

... mit der Zusammenarbeit
24. des medizinischen Personals a a d d a
untereinander?

... mit dem Wissen des Arztes
uber die Krankengeschichte
25. Ihres Kindes, als Sie zur a a a a a
Sprechstunde/Untersuchung
kamen?




... mit den Informationen, die
Sie Uber zusatzliche

26. Hilfsangebote erhalten haben, a a (| (|
wie z.B. Selbsthilfegruppen,
Kontaktadressen?

In den folgenden Fragen geht es um den Umgang mit ihrem Kind durch den
Spezialisten/ die Spezialistin fir die Erkrankung lhres Kindes. Bitte denken Sie
an Ihren letzten Besuch in der Klinikambulanz/ Facharztpraxis.

... damit, wie die Arzte lhrem
Kind zugehort haben? g Q Q 0

27.

... mit den Bemuhungen, die
28. |unternommen wurden, damit ad ad a a
ihr Kind sich wohl fuhlt?

... mit den Moglichkeiten fur

29. Kinder in den Warteraumen?

... mit der Aufmerksamkeit des
30. |Arztes lhrem Kind a a a a
gegenuber?

... damit, wie auf die
31. | Ansichten lhres Kindes d a d a
eingegangen wurde?




Die nachsten Fragen beziehen sich ebenfalls auf die ambulante Sprechstunde

der Fachklinik/ Facharztpraxis. Bitte denken Sie an den letzten Besuch.

... mit der Moglichkeit, die Sie
betreuenden Personen in der
Klinik/ Facharztpraxis
telefonisch zu erreichen?

... mit der Wartezeit in der
Klinik/ Facharztpraxis?

... mit Ihrer Beziehung zu den
Arzten und zum
medizinischen Personal?

... mit der Atmosphare in der
Klinik/ Facharztpraxis?

Q Q a
Q Q a
Q Q a
Q Q a

In den folgenden Fragen geht es um lhre Zufriedenheit mit den Arzten. Bitte
denken Sie an Ihren letzten Besuch bei Ihrem Facharzt oder in der

Sprechstunde der Klinik.

mit dem Fachwissen der
Arzte

.. mit dem Verhalten der Arzte
(hoflich, freundlich,
respektvoll) ?

... damit, wie Ihre Fahigkeiten
als Eltern ernst genommen
wurden?

... damit, wie die Arzte auf lhre
Sorgen eingegangen sind?

... mit der Fahigkeit der Arzte,
verstandlich zu erklaren?

Q a a
e




41.

42.

... mit der Zeit, die die Arzte
fur Sie und |hr Kind hatten?

... damit, wie lhre
Entscheidungen respektiert
wurden?

a

a

In den folgenden Fragen geht es darum, wieviel Verstandnis und Unterstiitzung
Ihr Kind in der Schule und im Kindergarten erfahrt. Bitte denken Sie an die

letzten 12 Monate.

43.

44,

... mit dem Wissen der
Lehrer/innen oder
Erzieher/innen Uber die
Erkrankung lhres Kindes?

... damit, wie die Lehrer/innen
oder Erzieher/innen auf die
Erkrankung lhres Kindes
achten?

Nun mdchten wir Sie noch nach lhrer allgemeinen Zufriedenheit mit der

Gesundheitsversorgung lhres Kindes fragen. Bitte denken Sie an die letzten 12

Monate.

45.

... mit der gesundheitlichen
Versorgung lhres Kindes ganz
allgemein?

a

a

Q

Q

Wir bedanken uns herzlich bei lhnen fiur lhre Mitarbeit!




Anlage J: Fragebogen K ,betroffene Kinder"

Fragebogen
zur
Versorgung
von Kindern mit

Multiplen Hereditaren Exostosen (MHE)

Teilstudie MHE, Befragung der Kinder
Durchfiihrende Einrichtung:
Uni itat k| |( Institut und Poliklinik Zentrum fur
niversitatskimikum I fur Medizinische Psychologie Psychosoziale Medizin
Hambu rg-Eppendon‘ (Prof. Dr. Dr. Uwe Koch-Gromus,
Direktor)

Code-Nr / /




Hallo,

wir mochten gerne wissen, wie es Dir zur Zeit geht. Dazu haben wir uns einige

Fragen ausgedacht und bitten Dich um Deine Antwort.
= Lies bitte jede Frage durch,

= Uberlege, wie es in der letzten Woche war,
= kreuze die Antwort an, die am besten zu Dir paft.

Es gibt keine richtigen oder falschen Antworten.
Wichtig ist uns Deine Meinung.

manch-

Ein Beispiel: / nie selten al oft Immer
In der letzten Woche habe ich gerne
Musik gehért = = = >ﬁ =

Bogen ausgefillt am:

Tag/Monat/Jahr

Bitte sage uns zundchst etwas zu Dir. Kreuze an oder trage ein !

Ich binein O Mddchen 0O Junge
Ich bin Jahre alt

Wieviele Geschwister hast Du? 00 O1 [@O2 O3 04
O dber 5

Welche Schule besuchst Du? OJ Grundschule [ Hauptschule [
Realschule

O Gesamtschule O Gymnasium OO Sonderschule
O privater Unterricht



17. Fragen zur Versorgung

(Fragen 1 bis 16 finden sich in der Studie .,Gesundheitsbezogene
Lebensqualitdt, Familienbelastung und Coping bei an Multiplen Hereditdren
Exostosen (MHE) erkrankten Erwachsenen und Kindern sowie ihren
Angehorigen” (Albers, 2007).

1. Die folgenden Fragen beziehen sich jetzt auf Dein Verhdltnis zu Deinem Arzt,
der
Dich wegen Deiner Exostosen behandelt.

gar ein
Ich habe das Geflhl... nicht wenig |ziemlich |sehr

1. ...dass mein Arzt immer genug
Zeit fir mich hat.

2. ...dass er mir alles geduldig
erklart, auch wenn ich mal etwas
unaufmerksam bin.

3. ...dass ich alles verstehe, was
er mir erklart.

4. ...ich kann mich immer trauen,
Fragen zu stellen, wenn ich mal
etwas nicht verstanden habe.

5. ...ich verflge Uber ein
ausreichendes Wissen uUber meine
Erkrankung.

6. ...ich darf mich immer an den
Entscheidungen, die mein Arzt trifft,
beteiligen.

7. ...ich weil genug Uber meine
Exostosen, um mich an den
Entscheidungen Uber meine
Behandlung zu beteiligen.

L O O b oo
L O O b oo
L O O b oo
L O O b oo




18. Die ndchsten Fragen beziehen darauf, wie Deine Lehrer mit Deiner

Erkrankung
umgehen.
gar ein
Ich habe das Gefihl... nicht wenig |ziemlich  |sehr

1. ...meine Lehrer wissen sehr gut
Uber meine Erkrankung bescheid.

[]

2. ...meine Lehrer haben ein
grol3es Interesse an meiner
Erkrankung.

[]

3. ...meine Lehrer haben
Verstandnis, wenn ich wegen
meiner Exostosen mal ,nicht so gut
drauf® bin.

[]

19. Gibt es etwas, das Deine Lehrer fiir Dich tun kénnen, damit Du Dich in

der Schule besser fiihlst?

20. Jetzt mochten wir noch gerne wissen, ob Du Kontakt zu anderen Kindern

mit
Exostosen hast.

Sage uns bitte, wie
sehr die folgenden
Aussagen auf Dich
zutreffen.

gar
nicht

ein
wenig

ziemlich

Sehr

1. Ich habe viel Kontakt zu
anderen Kindern mit
Exostosen.

[ ]

2. Ich hatte gerne Kontakt
zu anderen Kindern mit
Exostosen.

[]

3. lch denke der Kontakt
zu anderen Kindern mit
Exostosen kann mir selbst
sehr helfen.

4. |ch halte den Kontakt
zu anderen Kindern mit
Exostosen fur sehr wichtig.




So, die ndchsten Fragen noch, dann hast Du es geschafft!

21. Gibt es etwas auBer der drztlichen Versorgung, was Dir helfen konnte,
mit den Exostosen besser zurechtzukommen? Denke dabei an
Krankengymnastik, Austausch mit anderen Betroffenen...

22. Haben wir in dem Fragebogen etwas vergessen, was fiir Dich wichtig ist?

23. Wie findest Du den Fragebogen? Gib uns doch mal eine Schulnote!
1 2 3 4 5 6

[ ] [ ] [ ] [ ] [ ] [ ]

Super! Du hast es geschafft!
Vielen Dank fﬁr‘ Deine Mitarbeit! Dauer des Ausfiillens




Anlage K: Faxbefragungqg , Experten*

Vielen Dank fur lhre

_ Auskunft!
Fax- / Briefantwort
An: Juliane Madee, Medizinstudentin Code:
Fax: 040-76 111657 Handy: 0160 — 27 84 94 8
Betreff. ~ Ruckmeldung , MHE", Befragung der Behandelnden

Sehr geehrte Teilnehmerin, sehr geehrter Teilnehmer,

Aus den Auskunften von Betroffenen und Angehdrigen von Personen mit MHE
wissen wir, dass die Versorgung von der Diagnosestellung bis zur Behandlung oft als
lickenhaft erlebt wird, da es sich vergleichsweise um eine sehr seltene Erkrankung
handelt. Um dieser Annahme genauer auf den Grund zu gehen ist neben der

Auskunft der Patienten auch lhre Auskunft als behandelnder Arzt besonders wichtig.

Im Rahmen unserer wissenschaftlichen Untersuchung mdchten wir Sie bitten, den
folgenden Fragebogen auszuflllen.

Es geht dabei um lhre personliche Einschatzung der Versorgungssituation. Alle
Angaben werden vertraulich behandelt. AuRer den wissenschaftlichen
Mitarbeitenden erhalt niemand Einblick in Ihre persoénlichen Daten. Die Daten werden
nach Eingang anonym verschlusselt und nur im Rahmen dieser Untersuchung

deskriptiv ausgewertet.

Der Fragebogen gliedert sich in zwei Teile. Der erste Teil beinhaltet Fragen zu Ihrer
Person. Im zweiten Teil wird dann genauer auf die Versorgungssituation MHE-

Betroffener eingegangen. Bitte beantworten Sie alle Fragen.



Teil 1 Angaben zur Person

1) Alter

2) Geschlecht

3) Facharztliche Ausbildung

4) Dauer der Ausubung des Berufes

Jahre

mannlich
weiblich

Jahre

5) Derzeitige Tatigkeit

6.) Falls sie in einem Krankenhaus arbeiten,

im Krankenhaus
in einer Praxis

Assistenzarzt

welche Position haben Sie derzeit inne? Oberarzt
Chefarzt
Teil 2 Angaben zur Versorgung
trifft Gberhaupt trifft ein trifft trifft voll
nicht zu wenig zu etwas zu und ganz zu
1) Ich verfluge Uber ein ausreichen- O O O O
des Wissen uber MHE.
2) Ich behandle haufig Patienten mit 0 0 0 0
MHE.
3) lch stelle meistens die Erst- 0 0 0 0
diagnose.
4) Den Zeitraum zwischen dem
ersten Besuch der Patienten bei 0 0 0 0
ihrem Arzt und der Diagnose-
stellung empfinde ich oft als zu
lang.
5) Ich verfuge Uber ausreichend 0 0 0 0
Moglichkeiten, auf die
individuellen Bedurfnisse meiner
Patienten einzugehen.
6) Meine Patienten verfugen Uber
ein 0 0 0 0

ausreichendes Wissen tuber MHE




7) Ich kann meine Patienten aus-
reichend Uber das Krankheits- O O 0
bild informieren.

8) Die Patienten sind in der Lage, mit
mir gemeinsam uber die Behand- 0 0 0
lungsmalinahmen zu entscheiden.
(shared-decision-making)

9) Ich finde es wichtig, dass die
Patienten mit mir gemeinsam 0 0 0
Entscheidungen treffen.

10) Ich denke, die Uberweisung an 0 0 0
einen Spezialisten erfolg in der
Regel recht zugig.

11) Ich denke, die Zusammenarbeit
und die Kommunikation der 0 0 O
Arzte untereinander ist sehr
produktiv.

12)Ich denke, eine psychologische
Beratung kann fur viele 0 0 0
Betroffene sehr sinnvoll sein.

13) Ich denke, der Beitritt in eine
Selbsthilfegruppe kann flr viele O O O
Betroffene sehr hilfreich sein.

14) Ich habe ausreichend
Informationen Uber die Existenz 0 0 0
der Selbsthilfegruppe.

15) In der Regel weise ich meine
Patienten und deren Angehdrige 0 0 0
auf die Selbsthilfegruppe hin.

16)Ich denke, die meisten meiner
Kollegen verfligen Uber ein 0 0 0
ausreichendes Wissen uber MHE.

17)Denken Sie, MHE sollte trotz der ja 0 nein [
Seltenheit bekannter gemacht werden?



18) Woher beziehen Sie |hr Wissen uber MHE? Literatur 0
Fortbildungen O
Internet 0
Sonstiges 0,
inwiefern?
19) Denken Sie, Sie verfugen Uber ausreichende
Ressourcen / Wissen, um Ihre Patienten
befriedigend zu behandeln? ja 0 nein [

19 a) Falls Sie die Frage mit ,nein“ beantworten, woran fehlt es lhrer Meinung nach
am Meisten und warum?

20) Wie viele MHE-Patienten haben Sie etwa (bzw. behandeln Sie zur Zeit)
schon insgesamt behandelt?




21) In Prozent: Wie schatzen Sie die Versorgungssituation von MHE-Erkrankten in
Deutschlang ein (0% = vallig unzureichend bis 100% = ganz ausgezeichnet)?

%

Raum fir personliche Einschatzung:

Wenn Sie ein Patient fragt, wie Sie ganz allgemein die Versorgungssituation
beschreiben wirden, was wurden Sie antworten (bitte stichwortartig)?

Vielen Dank fur lhre Teilnahme!!

An
stud.-med. Juliane Madee

Brucknerstrasse 27
22083 Hamburg

(Datum, Unterschrift, Stempel)



11 Lebenslauf

Personliche Angaben
Name

Geburtsdatum
Geburtsort
Familienstand
Staatsangehdrigkeit

Eltern

Schulbildung
08/1984 — 07/1988
08/1988 — 07/1997

Auslandsaufenthalte
08/1997-04/1998

05/1998-08/1998

Praktikum
09/1998 — 11/1998

12/1998 — 09/1999

Studium
10/1999 — 05/2006

03/2002
Famulaturen
08/2003 — 09/2003

03/2004 — 04/2004

07/2004 — 08/2004

Madee, Juliane
25. Januar 1978
Hamburg

ledig

deutsch

Dr. med. Werner Madee, Facharzt fur Chirurgie

und Unfallchirurgie

Barbara Madee, Ubersetzerin

Grundschule Marmstorf, Hamburg
Werner Heisenberg Gymnasium, Hamburg
Allgemeine Hochschulreife

Au-Pair, Santa Fe, New Mexico, USA
Au-Pair, Brooklyn, New York, USA

Krankenpflegepraktikum, Krankenhaus
Mariahilf,

Abtlg. fir Innere Medizin, Hamburg,
Prof. Dr. med. Planz

Freiwilliges Soziales Jahr, Krankenhaus
Mariahilf,

Abtlg. fur Innere Medizin, Hamburg,

Prof. Dr. med. Planz

Studium der Humanmedizin, Universitét
Hamburg-Eppendorf
Physikum, Universitat Hamburg-Eppendorf

Kreiskrankenhaus Eckernforde, Abtlg. fur
Chirurgie, Eckernforde

Dr. med. R. Quaschling

Praxis fur Orthopadie und Unfallchirurgie,
Pretoria, Sudafrika

Dr. J.G. Myburgh

Marienkrankenhaus, Abtlg. fir Innere Medizin,

Hamburg
Dr. med. H. Binemann



08/2004 — 09/2004

03/2003

03/2005

04/2005 — 03/2006
25.04. - 14. 08.05

15.08. — 04.12.05

05.12. — 26.03.06

05/2006

Weiterbildung
ab 07/2006

Praxis fur Allgemeinmedizin, Hamburg
Dr. med. R. Holzhuter

1. Staatsexamen, Universitat Hamburg-
Eppendorf
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