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Vorwort

Mit einer Auftretenshäufigkeit von etwa zwei Fällen unter 10.000 Personen dürften nur wenige

Menschen, die selbst nicht betroffen sind, Personen kennen, die am Marfan-Syndrom erkrankt

sind. Es handelt sich um eine genetische Bindegewebserkrankung, die nur begrenzt behandelbar

ist  und  sich  primär  am kardiovaskulären  und  skelettalen  Organsystem oder  an  den  Augen

manifestiert. Sie kann vor allem unerkannt zum plötzlichen Tod führen. Die neuere Forschung

und  die  medizinische  Behandlung  des  Marfan-Syndroms  befassen  sich  primär  mit  den

organmedizinischen  Erkrankungsauswirkungen  und  entsprechenden  Interventionsstrategien.

Jedoch  zeigt  die  Praxis,  dass  das  Marfan-Syndrom ähnlich  wie  andere  körperliche  Erkran-

kungen mit chronisch-progrientem Verlauf bei den Betroffenen oftmals mit psychischem und

sozialem  Leid  einhergeht.  Das  Auftreten  starker  emotionaler  Belastungen  oder  ggf.  sogar

psychischer Störungen kann zu einem Verlust an Lebensqualität führen oder zum Beispiel auch

die therapeutische Mitarbeit (Compliance) gefährden. Hinzu kommt, dass komplexe Interak-

tionen mit der körperlichen Erkrankung nicht ausgeschlossen sind und das psychische Erleben

der  Betroffenen  zusätzlich  dadurch  geprägt  ist,  dass  das  Wissen  über  das  Marfan-Syndrom

sowohl in der Allgemeinheit als auch in manchen Fachkreisen nur rudimentär ausgebildet ist. 

Es stellt sich die Frage, ob aufgrund all dieser Belastungsfaktoren die momentan rein organ-

medizinisch  ausgerichtete  Behandlung  des  Marfan-Syndroms  genügt,  um  neben  dem

körperlichen  Gesundheitszustand auch ein ausreichendes Maß an  subjektiver  Lebensqualität

sicherzustellen  und  soziale  Konsequenzen  zu  mildern.  Hinzu  kommt,  dass  durch  ein  früh-

zeitiges Erkennen psychischer Zusatzbelastungen und das Angebot ergänzender Behandlungs-

maßnahmen  sowohl  die  wirtschaftlichen  Konsequenzen  für  die  Betroffenen  als  auch  die

Folgekosten für  das Gesundheitssystem durch eine vermehrte Inanspruchnahme somatischer

Gesundheitsleistungen gering gehalten werden. Dennoch gibt es bisher nur wenige empirische

Erkenntnisse  zur  psychischen  und  sozialen  Situation  beim  Marfan-Syndrom.  Auf  diesem

Hintergrund  entstand  die  vorliegende  Untersuchung,  durch  die  ein  differenziertes  Bild  des

psychischen  Befindens  und  der  Krankheitsverarbeitung  der  Betroffenen  entstehen  soll.

Ansatzpunkte für weitere Forschungsbemühungen und ggf. Hinweise auf ergänzende Behand-

lungsmaßnahmen zum Fördern der subjektiven Gesundheit sollen auf diese Weise gewonnen

werden. 
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Überblick und Zusammenfassung

Beim  Marfan-Syndrom  handelt  es  sich  um  eine  genetisch  bedingte,  generalisierte  Bin-

degewebserkrankung, die charakterisiert ist durch Veränderungen des Habitus, der Augen und

des kardiovaskulären Systems. Typische Beispiele sind Thoraxdeformitäten sowie Dilatationen

oder Dissektionen der Aorta. Die Prävalenz der Erkrankung liegt bei etwa zwei Fällen unter

10.000 Personen in der Bevölkerung. Ohne Behandlung liegt die mittlere Lebenserwartung bei

32-35 Jahren, vor allem aufgrund kardiovaskulärer Komplikationen. Im Allgemeinen geht das

Marfan-Syndrom  mit  eingeschränkter  körperlicher  Belastbarkeit  einher.  Eine  lebenslange

medizinische  Betreuung,  die  eine  Aufklärung  über  Risiken,  regelmäßige  Kontrollunter-

suchungen  und  ggf.  präventive  Medikation  umfasst,  sowie  die  rechtzeitige  Durchführung

herzchirurgischer oder orthopädischer Eingriffe sind für den Erhalt des Gesundheitszustandes

angeraten.  Die  mittlere  Lebenserwartung  nach  operativer  Korrektur  kardiovaskulärer

Manifestationen liegt bei etwa 60 Jahren. Die Behandlung ist dabei heutzutage primär organ-

medizinisch ausgerichtet. Erkenntnisse zur psychosozialen Situation der Betroffenen sind in der

Literatur bisher kaum zu finden. 

Die vorliegende Untersuchung verfolgt das Ziel, ein möglichst differenziertes und lebensnahes

Bild vom psychischen Befinden und der sozialen Situation von Menschen mit Marfan-Syndrom

aufzuzeigen.  Dabei  soll  der  Fokus  auf  den  psychischen  Auffälligkeiten  liegen,  die  mit  der

Erkrankung einhergehen. Mit diesem Bestreben wurden Erwachsene, die alle mit Verdacht auf

Marfan-Syndrom am universitären Herzzentrum Hamburg untersucht wurden, hinsichtlich ihres

psychischen Befindens und ihrer Krankheitsverarbeitung befragt. Alle 94 Personen, die in die

Auswertung  eingegangen  sind,  leiden  unter  mindestens  einer  chronischen  Erkrankung.  Die

Auswahl der Untersuchungsinhalte erfolgte in Anlehnung an Erkenntnisse aus der Literatur und

wurde auf der Basis von Interviews mit Betroffenen um weitere Bausteine ergänzt. Die Wahl

fiel auf die Erfassung des psychischen Befindens durch standardisierte Fragebögen zu psychi-

schen Belastungen,  Ängsten,  Depressionen sowie  zur  Lebenszufriedenheit,  zur  gesundheits-

bezogenen Lebensqualität und zum Körperkonzept. Zusätzlich wurden die individuellen Strate-

gien zur Krankheitsverarbeitung erhoben. In  Zusatzfragen wurde der Erkrankungs-  und Be-

handlungsverlauf einschließlich der Lebensverhältnisse erfragt. Des Weiteren wurde eine ärzt-
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liche Beurteilung der klinischen Erkrankungsschwere aller Untersuchungsteilnehmer und deren

Diagnosestellung hinzugezogen.

Im  Untersuchungsverlauf  wird  zunächst  die  Gesamtstichprobe  bezüglich  ihres  psychischen

Befindens mit Normwerten repräsentativer Stichproben der Allgemeinbevölkerung und kardio-

logischer Patienten verglichen. Im Anschluss werden alle Teilnehmer taxonomisch in mehrere

Untergruppen eingeteilt, die sich in ihrem psychischen Befinden und Krankheitsverarbeitung

unterscheiden.  Die  Untergruppen  werden  auf  Zusammenhänge  in  der  ärztlich  beurteilten

Erkrankungsschwere, im Erkrankungs- und Behandlungsverlauf sowie den Lebensverhältnissen

untersucht.  Aufgrund  der  Literatur  zu  chronischen  und  körperlichen  Erkrankungen  wird

angenommen, dass bei  der  Gesamtstichprobe, ähnlich wie bei  kardiologischen Patienten im

Vergleich zur Allgemeinbevölkerung, Einbußen im psychischen Befinden erkennbar werden.

Bei stärkerer Differenzierung der Teilnehmer werden dagegen Untergruppen erwartet, die sich

in ihrer psychischen Belastung und Zufriedenheit unterscheiden.

In der Auswertung zeigt  sich, dass die Gesamtstichprobe im Vergleich zur Allgemeinbevöl-

kerung  deutliche  Einbußen  in  der  Zufriedenheit  bei  zugleich  hoher  psychischer  Belastung

aufweist. Mit einer Auftretenshäufigkeit auffälliger Ängste (HADS-D) von etwa 20 Prozent und

auffälliger Depressionen (HADS-D) von etwa 10 Prozent sind die Untersuchungsteilnehmer mit

kardiologischen  Patienten  vergleichbar.  Insgesamt  nähert  sich  das  psychische  Befinden  der

Teilnehmer mit eindeutiger Diagnose des Marfan-Syndroms stärker der Allgemeinbevölkerung

an. Es liegt nahe, förderliche Einflüsse auf die Krankheitsverarbeitung durch das Vorhandensein

einer  expliziten  Diagnose  und  der  daraus  resultierenden  medizinischen  Behandlung

anzunehmen.

Bei stärkerer Differenzierung der Untersuchungsteilnehmer können sie in zwei Untergruppen

aufgeteilt  werden.  Etwa 55 Prozent werden einer  Gruppe mit  hoher  psychischer  Belastung,

geringer  Zufriedenheit  und  ausgeprägter  depressiver  und  bagatellisierender  Verarbeitung

zugeordnet  (die  "Belasteten").  In  ihr  weisen  knapp  20  Prozent  der  Gruppenteilnehmer

Depressions-  und  etwa  40  Prozent  Angstwerte  (HADS-D)  von  klinischer  Relevanz  auf.

Auffallend niedrig ist  die  Zufriedenheit  mit  der  eigenen Person,  das  heißt  mit  den eigenen

Fähigkeiten, dem bisherigen Leben, dem Selbstvertrauen oder der Vitalität (FLZ). Die zweite

Untergruppe wird von 45 Prozent der  Teilnehmer gebildet  (die "Zufriedenen"),  die  sich im

Gegensatz zur ersten Untergruppe in ihrer psychischen Belastung und Zufriedenheit kaum von

der  Allgemeinbevölkerung  unterscheiden.  Das  psychische  Wohlbefinden  (SF-36)  und  die
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Zufriedenheit mit der Berufs- und Arbeitssituation fallen in dieser Gruppe sogar deutlich höher

aus, was auf gelungene Anpassungsprozesse im Rahmen der Krankheitsverarbeitung hindeutet.

Für beide Untergruppen charakteristisch war die deutlich negative Einschätzung der eigenen

Gesundheit und eine geringe Selbstakzeptanz des eigenen Körpers (FKKS). Ersteres könnte als

Ausdruck  der  somatischen  Erkrankung  verstanden  werden,  die  in  Form  schwerer

Organmanifestationen und negativer  Auswirkungen den Alltag der  Betroffenen mehrheitlich

entscheidend beeinflusst. Die geringe Selbstakzeptanz des Körpers, das heißt die Wahrnehmung

störender  körperlicher  Mängel,  Schönheitsfehler  und  Abweichungen  vom  Aussehen  des

Umfeldes,  kann als Reaktion auf  die Marfan-typischen konstitutionellen Veränderungen des

Körperbaus verstanden werden. Die "Belasteten" erleben zusätzlich eine fehlende Akzeptanz

von der Umgebung, das heißt, sie fühlen sich schnell wertlos, wenig anziehend und wegen ihres

Aussehens kritisiert. Bei beiden Untergruppen ist jedoch ein verantwortungsvoller Umgang mit

der eigenen Gesundheit beobachtbar.

Da aufgrund der Untersuchungsergebnisse weitgehend ausgeschlossen werden kann, dass die

Bildung dieser beiden Gruppen auf Unterschieden im Erkrankungs- und Behandlungsverlauf,

den Lebensverhältnissen oder der klinischen Erkrankungsschwere beruht, ist zur Interpretation

der  Unterschiede  im  psychischen  Befinden  die  Annahme  von  Verarbeitungsprozessen

unerlässlich. Einen Hinweis darauf gibt zudem der hohe Anteil zufriedener Personen unter den

klinisch  schwer  erkrankten  Personen.  Im  Hinblick  auf  die  Krankheitsverarbeitung  war  die

Coping-Strategie,  die  Erkrankung als  Schicksal  –  und zwar unbeeinflussbar  – anzunehmen,

unter allen Teilnehmern außerordentlich verbreitet. Es spiegelt sich darin die Problematik wider,

mit einer genetischen, chronischen und folgenschweren Erkrankung leben zu lernen, ohne deren

Ursache beeinflussen zu können. In Anlehnung an Modelle der Belastungsverarbeitung kann

das  psychische  Wohlbefinden  der  "Zufriedenen"  als  Ergebnis  eines  gelungenen

Verarbeitungsprozesses verstanden werden, in dessen Verlauf sich die Teilnehmer mit ihrem

Schicksal  weitgehend  ausgesöhnt  haben  und  ein  innerpsychisches  Gleichgewicht  aufbauen

konnten.  Sie  wenden  sich  dem  weiteren  Leben  zu,  indem  sie  Möglichkeiten  suchen,  um

Selbstbestätigung und Erfolg zu bekommen oder auch anderen Gutes zu tun. Besonders für die

"Zufriedenen" ist  mehrheitlich die Beziehung zum Arzt oder zur Ärztin als Experte/-in und

Schutz  bietendes  "Gegenüber"  außerordentlich  wichtig.  Dagegen  können  die  ausgeprägten

Ängste  und  Depressionen  sowie  die  reduzierte  Lebenszufriedenheit  und  –qualität  in  der

"Belasteten"-Gruppe  als  Ausdruck  einer  anhaltenden  emotionalen  Überwältigung  durch  das
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Geschehen verstanden werden. In dieser Untergruppe werden primär Verarbeitungsstrategien

eingesetzt,  die mit  einer  Abkehr von der Belastungsquelle und den begleitenden Emotionen

einhergehen, wie zum Beispiel  depressive und bagatellisierende Verarbeitung oder intensive

Selbstbeherrschung.  Derartige  Phasen  der  Aufmerksamkeitsabwendung  (Leugnung)  werden

auch im Modell von Horowitz (1979) beschrieben. Als Anhaltspunkt für den sozialen Rückzug

der "Belasteten" könnte zudem der deutlich höhere Anteil allein lebender und die geringere

Bedeutung der Arzt-Patient-Beziehung verstanden werden.

Insgesamt  zeigt  die  vorliegende  Untersuchung,  dass  bei  über  der  Hälfte  der  untersuchten

Personen Hinweise auf psychologischen Interventionsbedarf vorliegen. Es wird erwartet, dass

ein Fördern  krankheitsverarbeitender  Prozesse  vor  allem bei  den  "Belasteten"  zu größerem

Wohlbefinden und einer Belastungsreduktion führt, da wieder innerpsychische Ressourcen für

die Alltagsbewältigung und Lebensgestaltung frei werden. Neben einer Zunahme an subjektiver

Lebensqualität  können  dadurch  zusätzliche  Gefahren  reduziert  werden,  die  mit  komplexen

Wechselwirkungen  zwischen  der  psychischen  und  der  chronisch-somatischen  Erkrankung

zusammenhängen.  Die  Einstellung  des  Arztes  oder  der  Ärztin  zu  psychologischen

Hilfsangeboten  kann  den  Betroffenen  ggf.  den  schweren  Schritt  erleichtern,  eigenen

Unterstützungsbedarf anzuerkennen.

Im Folgenden wird der Aufbau der weiteren Arbeit kurz zusammengefasst. Im ersten Kapitel

wird zunächst  das Marfan-Syndrom näher  erläutert,  einschließlich des  Krankheitsbildes,  der

Behandlung  und  der  bisherigen  Erkenntnisse  zur  psychosozialen  Lebenssituation  der

Betroffenen. Das zweite Kapitel widmet sich der Lebensqualität und dem Wohlbefinden bei

körperlichen  Krankheiten  sowie  den  Erfassungsmöglichkeiten.  Im  dritten  Kapitel  wird  auf

psychische Belastungen und deren Erfassung bei somatischen Erkrankungen eingegangen. Es

werden Ängste und Depressionen sowie Zusammenhänge zwischen psychischen und körper-

lichen Erkrankungen aufgegriffen. Das vierte Kapitel widmet sich der Krankheitsverarbeitung,

verschiedenen Verarbeitungsstrategien einschließlich ihrer Erfassung sowie den Modellen der

Belastungsverarbeitung. An diese theoretischen Grundlagen schließt sich die Darstellung der

vorliegenden Studie an. Im fünften Kapitel werden zunächst die drei Annahmen erläutert, die

der  Untersuchung  zugrunde  liegen.  Im  sechsten  Kapitel  folgt  die  Beschreibung  des

methodischen  Vorgehens,  der  Untersuchungsdurchführung und der  Erfassung der  klinischen

Erkrankungsschwere.  Im  siebten  Kapitel  wird  aufbauend  auf  die  Beschreibung  der

Untersuchungsteilnehmer  auf  die  Erkenntnisse  über  die  Gesamtstichprobe  und  auf  das
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Kernstück der Untersuchung, die Untergruppenbildung, eingegangen. Zusatzauswertungen zur

Krankheitsverarbeitung,  zur  bereichsspezifischen Lebenszufriedenheit  und zu Einzelaspekten

des Körperkonzepts schließen daran an. Im achten Kapitel werden die Untersuchungsergebnisse

interpretiert. Abschließend zeigt der Ausblick weiteren Untersuchungsbedarf auf und beschreibt

praktische Konsequenzen, die aus den Ergebnissen resultieren.
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