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Vorwort

Mit einer Auftretenshiufigkeit von etwa zwei Fillen unter 10.000 Personen diirften 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 primdr am kardiovaskuldren und skelettalen Organsystem oder an den Augen
manifestiert. Sie kann vor allem unerkannt zum plétzlichen Tod fithren. Die neuere Forschung
und die medizinische Behandlung des Marfan-Syndroms befassen sich primidr mit den
organmedizinischen Erkrankungsauswirkungen und entsprechenden Interventionsstrategien.
Jedoch zeigt die Praxis, dass das Marfan-Syndrom dhnlich wie andere korperliche 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 Stérungen kann zu einem Verlust an Lebensqualitit fithren oder zum Beispiel auch
die therapeutische Mitarbeit (Compliance) gefihrden. Hinzu kommt, dass komplexe Interak-
tionen mit der korperlichen Erkrankung nicht ausgeschlossen sind und das psychische Erleben
der Betroffenen zusitzlich dadurch geprigt ist, dass das Wissen iiber das Marfan-Syndrom

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

Es stellt sich die Frage, ob aufgrund all dieser Belastungsfaktoren die momentan rein organ-
medizinisch ausgerichtete Behandlung des Marfan-Syndroms geniigt, um neben dem
korperlichen Gesundheitszustand auch ein ausreichendes Mal} an subjektiver Lebensqualitiit
sicherzustellen und soziale Konsequenzen zu mildern. Hinzu kommt, dass durch ein friih-
zeitiges Erkennen psychischer Zusatzbelastungen und das Angebot ergiinzender Behandlungs-
maBnahmen sowohl die wirtschaftlichen Konsequenzen fiir die Betroffenen als auch die
Folgekosten fiir 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 fiir weitere Forschungsbemiihungen und ggf. Hinweise auf ergidnzende Behand-
lungsmafBinahmen zum Foérdern der subjektiven Gesundheit sollen auf diese Weise gewonnen

werden.
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Uberblick und Zusammenfassung

Beim Marfan-Syndrom handelt es sich um eine genetisch bedingte, generalisierte Bin-
degewebserkrankung, die charakterisiert ist durch Verdnderungen des Habitus, der Augen und
des kardiovaskuldren Systems. Typische Beispiele sind Thoraxdeformititen sowie Dilatationen
oder Dissektionen der Aorta. Die Privalenz der Erkrankung liegt bei etwa zwei Fillen unter
10.000 Personen in der Bevolkerung. Ohne Behandlung liegt die mittlere Lebenserwartung bei
32-35 Jahren, vor allem aufgrund kardiovaskuldrer Komplikationen. Im Allgemeinen geht das
Marfan-Syndrom mit eingeschrinkter korperlicher Belastbarkeit einher. Eine lebenslange
medizinische Betreuung, die eine Aufklirung iiber Risiken, regelméfige Kontrollunter-
suchungen und ggf. priventive Medikation umfasst, sowie die rechtzeitige Durchfiihrung
herzchirurgischer oder orthopédischer Eingriffe sind fiir den Erhalt des Gesundheitszustandes
angeraten. Die mittlere Lebenserwartung nach operativer Korrektur kardiovaskulidrer
Manifestationen liegt bei etwa 60 Jahren. Die Behandlung ist dabei heutzutage primér organ-
medizinisch ausgerichtet. Erkenntnisse zur psychosozialen Situation der Betroffenen sind in der

Literatur bisher kaum zu finden.

Die vorliegende Untersuchung verfolgt das Ziel, ein moglichst differenziertes und lebensnahes
Bild vom psychischen Befinden und der sozialen Situation von Menschen mit Marfan-Syndrom
aufzuzeigen. Dabei soll der Fokus auf den psychischen Auffilligkeiten liegen, die mit der
Erkrankung einhergehen. Mit diesem Bestreben wurden Erwachsene, die alle mit Verdacht auf
Marfan-Syndrom am universitdren 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 ergénzt. Die Wahl
fiel auf die Erfassung des psychischen Befindens durch standardisierte Fragebégen zu psychi-
schen Belastungen, Angsten, Depressionen sowie zur Lebenszufriedenheit, zur gesundheits-
bezogenen Lebensqualitit und zum Korperkonzept. Zusitzlich wurden die individuellen Strate-
gien zur Krankheitsverarbeitung erhoben. In Zusatzfragen wurde der Erkrankungs- und Be-

handlungsverlauf einschlieBlich der Lebensverhiltnisse erfragt. Des Weiteren wurde eine drzt-
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liche Beurteilung der klinischen Erkrankungsschwere aller Untersuchungsteilnehmer und deren

Diagnosestellung hinzugezogen.

Im Untersuchungsverlauf wird zunichst die Gesamtstichprobe beziiglich ihres psychischen
Befindens mit Normwerten reprisentativer Stichproben der Allgemeinbevolkerung 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 Zusammenhidnge in der irztlich beurteilten
Erkrankungsschwere, im Erkrankungs- und Behandlungsverlauf sowie den Lebensverhéltnissen
untersucht. Aufgrund der Literatur zu chronischen und korperlichen Erkrankungen wird
angenommen, dass bei der Gesamtstichprobe, dhnlich wie bei kardiologischen Patienten im
Vergleich zur Allgemeinbevolkerung, EinbuBBen im psychischen Befinden erkennbar werden.
Bei stirkerer 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 Allgemeinbevol-
kerung deutliche EinbuBlen in der Zufriedenheit bei zugleich hoher psychischer Belastung
aufweist. Mit einer Auftretenshiufigkeit auffilliger Angste (HADS-D) von etwa 20 Prozent und
auffilliger Depressionen (HADS-D) von etwa 10 Prozent sind die Untersuchungsteilnehmer mit
kardiologischen Patienten vergleichbar. Insgesamt nihert sich das psychische Befinden der
Teilnehmer mit eindeutiger Diagnose des Marfan-Syndroms stéirker der Allgemeinbevolkerung
an. Es liegt nahe, forderliche Einfliisse auf die Krankheitsverarbeitung durch das Vorhandensein
einer expliziten Diagnose und der daraus resultierenden medizinischen Behandlung

anzunehmen.

Bei stirkerer Differenzierung der Untersuchungsteilnehmer kénnen sie in zwei Untergruppen
aufgeteilt werden. Etwa 55 Prozent werden einer Gruppe mit hoher psychischer Belastung,
geringer Zufriedenheit und ausgeprigter 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 heillt mit den eigenen
Fahigkeiten, dem bisherigen Leben, dem Selbstvertrauen oder der Vitalitiat (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 Allgemeinbevolkerung unterscheiden. Das psychische Wohlbefinden (SF-36) und die
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Zufriedenheit mit der Berufs- und Arbeitssituation fallen in dieser Gruppe sogar deutlich hoher
aus, was auf gelungene Anpassungsprozesse im Rahmen der Krankheitsverarbeitung hindeutet.
Fiir beide Untergruppen charakteristisch war die deutlich negative Einschitzung der eigenen
Gesundheit und eine geringe Selbstakzeptanz des eigenen Korpers (FKKS). Ersteres konnte 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 Korpers, das heifit die Wahrnehmung
storender korperlicher Mingel, Schonheitsfehler und Abweichungen vom Aussehen des
Umfeldes, kann als Reaktion auf die Marfan-typischen konstitutionellen Veridnderungen des
Korperbaus verstanden werden. Die "Belasteten" erleben zusitzlich eine fehlende Akzeptanz
von der Umgebung, das heil3t, sie fiithlen 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 Lebensverhiltnissen oder der klinischen Erkrankungsschwere beruht, ist zur Interpretation
der Unterschiede im psychischen Befinden die Annahme von Verarbeitungsprozessen
unerldsslich. 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 auflerordentlich verbreitet. Es spiegelt sich darin die Problematik wider,
mit einer genetischen, chronischen und folgenschweren Erkrankung leben zu lernen, ohne deren
Ursache beeinflussen zu konnen. In Anlehnung an Modelle der Belastungsverarbeitung kann
das psychische Wohlbefinden der "Zufriedenen" als FErgebnis eines gelungenen
Verarbeitungsprozesses verstanden werden, in dessen Verlauf sich die Teilnehmer mit ihrem
Schicksal weitgehend ausgesohnt haben und ein innerpsychisches Gleichgewicht aufbauen
konnten. Sie wenden sich dem weiteren Leben zu, indem sie Moglichkeiten suchen, um
Selbstbestitigung und Erfolg zu bekommen oder auch anderen Gutes zu tun. Besonders fiir die
"Zufriedenen" ist mehrheitlich die Beziehung zum Arzt oder zur Arztin als Experte/-in und
Schutz bietendes "Gegeniiber" auflerordentlich wichtig. Dagegen konnen die ausgeprigten
Angste und Depressionen sowie die reduzierte Lebenszufriedenheit und —qualitit in der

"Belasteten"-Gruppe als Ausdruck einer anhaltenden emotionalen Uberwiltigung durch das
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Geschehen verstanden werden. In dieser Untergruppe werden primir 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 fiir den sozialen Riickzug
der "Belasteten" konnte zudem der deutlich hohere Anteil allein lebender und die geringere

Bedeutung der Arzt-Patient-Beziehung verstanden werden.

Insgesamt zeigt die vorliegende Untersuchung, dass bei iiber der Hilfte der untersuchten
Personen Hinweise auf psychologischen Interventionsbedarf vorliegen. Es wird erwartet, dass
ein Fordern krankheitsverarbeitender Prozesse vor allem bei den "Belasteten" zu groflerem
Wohlbefinden und einer Belastungsreduktion fiihrt, da wieder innerpsychische Ressourcen fiir
die Alltagsbewiltigung und Lebensgestaltung frei werden. Neben einer Zunahme an subjektiver
Lebensqualitit konnen dadurch zusitzliche Gefahren reduziert werden, die mit komplexen
Wechselwirkungen zwischen der psychischen und der chronisch-somatischen Erkrankung
zusammenhingen. Die FEinstellung des Arztes oder der Arztin zu psychologischen
Hilfsangeboten kann den Betroffenen ggf. den schweren Schritt erleichtern, eigenen

Unterstiitzungsbedarf anzuerkennen.

Im Folgenden wird der Aufbau der weiteren Arbeit kurz zusammengefasst. Im ersten Kapitel
wird zundchst das Marfan-Syndrom néher erldutert, einschlielich des Krankheitsbildes, der
Behandlung und der bisherigen Erkenntnisse zur psychosozialen Lebenssituation der
Betroffenen. Das zweite Kapitel widmet sich der Lebensqualitit und dem Wohlbefinden bei
korperlichen Krankheiten sowie den Erfassungsmoglichkeiten. Im dritten Kapitel wird auf
psychische Belastungen und deren Erfassung bei somatischen Erkrankungen eingegangen. Es
werden Angste und Depressionen sowie Zusammenhiinge zwischen psychischen und kérper-
lichen Erkrankungen aufgegriffen. Das vierte Kapitel widmet sich der Krankheitsverarbeitung,
verschiedenen Verarbeitungsstrategien einschlieBlich ihrer Erfassung sowie den Modellen der
Belastungsverarbeitung. An diese theoretischen Grundlagen schlie8t sich die Darstellung der
vorliegenden Studie an. Im fiinften Kapitel werden zunichst die drei Annahmen erlédutert, die
der Untersuchung zugrunde liegen. Im sechsten Kapitel folgt die Beschreibung des
methodischen Vorgehens, der Untersuchungsdurchfithrung und der Erfassung der klinischen
Erkrankungsschwere. Im siebten Kapitel wird aufbauend auf die Beschreibung der

Untersuchungsteilnehmer auf die Erkenntnisse iiber die Gesamtstichprobe und auf das
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Kernstiick der Untersuchung, die Untergruppenbildung, eingegangen. Zusatzauswertungen zur
Krankheitsverarbeitung, zur bereichsspezifischen Lebenszufriedenheit und zu Einzelaspekten
des Korperkonzepts schlieen daran an. Im achten Kapitel werden die Untersuchungsergebnisse
interpretiert. Abschlieend zeigt der Ausblick weiteren Untersuchungsbedarf auf und beschreibt

praktische Konsequenzen, die aus den Ergebnissen resultieren.
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1 Das Marfan-Syndrom

Beim Marfan-Syndrom handelt es sich um eine genetisch bedingte, generalisierte
Bindegewebserkrankung, die durch Verdnderungen des kardiovaskuldren Systems, des Habitus
und der Augen charakterisiert ist. In der Atiologie treten Mutationen des Fibrillin-1-Gens auf
Chromosom 15 auf (Pschyrembel, 2007). Die Erkrankung wurde erstmals im Jahre 1896 von
Antoine Bernard-Jean Marfan (1858-1942) beschrieben, einem franzosischen Internisten und
Kinderarzt, anhand skelettaler Deformationen eines fiinfjdhrigen Madchens (Ho et al., 2005).
Das Marfan-Syndrom wird autosomal dominant vererbt, das heiflt das Risiko einer Vererbung
an die Nachkommen liegt geschlechtsunabhéngig bei 50 Prozent (von Kodolitsch et al., 1998c).
15 Prozent (Peters et al., 2001a) bis 25 Prozent der Fille (von Kodolitsch et al., 2007; Treasure,
2000) treten als Spontanmutationen auf. Die Prédvalenz liegt in der Literatur zwischen
7-17 Féllen bei 100.000 Personen (vgl. von Kodolitsch et al., 1998a) bzw. 1 Fall (Pschyrembel,
2007) oder 2-3 Fdllen bei 10.000 Personen (Ho et al., 2005; Judge et al., 2005). Gray und
Kollegen berichten von einem Fall auf 9802 Lebendgeburten (Gray et al., 1994).

1.1 Krankheitsbild

Charakteristische korperliche Manifestationen beim Marfan-Syndrom betreffen den Habitus,
das kardiovaskuldre System und die Augen. Die Betroffenen sind oft hoch gewachsen, ohne
dass dies familidr bedingt wire, und haben lange und schmale Extremititen. Haufig sind die
Gelenke tiberstreckbar, die Haut ist weich und es treten ggf. Dehnungsstreifen ("striae") auf.
Finger bzw. Zehen sind héaufig abnorm lang. Zudem konnen Verformungen der Wirbelsdule und
des Brustkorbs zum Beispiel in Form einer Trichter- oder Hiihnerbrust auftreten.
Kardiovaskulir ist oft eine zunehmende Erweiterung der Aorta zu erkennen, verbunden mit der
Gefahr von Aneurysmenbildung und Rupturen, oder auch eine Verformung der Herzklappen,
die bis zur Herzinsuffizienz fithren kann. An den Augen treten primér Dysmorphien der Cornea

und Verschiebungen der Linsen auf, die zu schweren Sehstérungen fithren (Pschyrembel, 2007).

Das Marfan-Syndroms stellt phidnotypisch ein Kontinuum dar (De Paepe et al., 1996). Die
Manifestationen priagen sich mit zunehmendem Alter schrittweise aus (von Kodolitsch et al.,
2007). Am einen Ende des Spektrums stehen Patienten mit schwersten Organmanifestationen

bereits bei der Geburt, dem sogenannten "neonatalen Marfan-Syndrom", die mit hoher
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Wahrscheinlichkeit nur weniger als zwei Jahre {iberleben (von Kodolitsch et al., 2004, 1998a).
Das andere Ende kennzeichnen Personen mit unauffilligem Phénotyp, diskreten oder gar
fehlenden Manifestationen. Dazwischen liegt eine weite Bandbreite, bei der die
Bindegewebsstrukturen verschiedener Organsysteme des Korpers in unterschiedlichem Ausmal
betroffen sind (von Kodolitsch et al., 1998b). Je nach Ausprdgung ziehen sie medizinische
Interventionen nach sich. Viele Manifestationen sind beim klassischen Marfan-Syndrom bereits
in der Pubertdt vorhanden, schwere Komplikationen entwickeln sich aber selten vor dem
Erwachsenenalter (von Kodolitsch et al., 2007). Der Auspridgungsgrad der Erkrankung scheint
unabhingig von Geschlecht oder Krankheitsgenese (Gray et al., 1994).

1.1.1 Manifestationen

Skelettale Fehlstellungen der Wirbelsdule, zum Beispiel in Form von Skoliose oder Kyphose,
und Verformungen des Brustbeins, zum Beispiel als Trichter- oder Kielbrust, treten bei 30 bis
60 Prozent der Marfan-Patienten bereits vor Abschluss des Wachstumsprozesses auf (Gray et
al., 1996a). Frithe orthopédische Interventionen, wie zum Beispiel die chirurgische Korrektur
einer Trichterbrust, konnen aus medizinischen oder kosmetischen Griinden notwendig werden.
Hierdurch werden eine Besserung kardiorespiratorischer Parameter und positive Auswirkungen

auf die Lebensqualitét der Betroffenen erwartet (von Kodolitsch et al., 1998c).

Beim Marfan-Syndrom treten oft bereits in jungen Jahren Sehstérungen zum Beispiel in Form
starker Kurzsichtigkeit auf. Zudem leiden etwa 60 Prozent der Betroffenen unter Linsenver-
schiebungen (Gray et al., 1996a), so dass Kontrolluntersuchungen von Kindesalter an uner-

l4sslich sind.

Die kardiovaskuldren Manifestationen haben sich als der beste prognostische Indikator fiir die
Uberlebenszeit erwiesen. Eine Erweiterung der Aorta mit dem Risiko von lebensgefihrdenden
Dissektionen oder Rupturen ist bei etwa 50 Prozent der Kinder sowie 70 bis 80 Prozent der
Erwachsenen mit Marfan-Syndrom anzutreffen. Bis zu 70 Prozent der Betroffenen haben bis
zum Erwachsenenalter eine Insuftfizienz der Aortenklappe ausgebildet (vgl. Gray et al., 1996b).
Im Jahr 1972 lag die durchschnittliche Lebenserwartung dieser Patienten bei 32 Jahren, vor
allem aufgrund wahrscheinlicher kardiovaskuldrer Komplikationen. Mit den verbesserten
medizinischen und chirurgischen Behandlungs- und Vorsorgemoglichkeiten, wie zum Beispiel
den Operationen am offenen Herzen, ist sie bis 1998 auf iiber 60 Jahre angestiegen (von

Kodolitsch et al., 2008, 2007). Eine detaillierte Ubersicht iiber primir kardiovaskulire
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Manifestationen des Marfan-Syndroms geben von Kodolitsch und Rybczynski (2004).

Heutzutage umfasst die kardiologische Langzeitbehandlung regelméBige Kontrolluntersu-
chungen sowie ggf. praventive Medikation und chirurgische MaBBnahmen, um die Wahrschein-
lichkeit akuter Komplikationen zu reduzieren. Hinzu kommt die Aufkldrung {iber eine
gesundheitserhaltende Lebensweise, die eine enge Zusammenarbeit zwischen Patient' und dem

behandelnden Arzt' voraussetzt (von Kodolitsch et al., 1998c).

1.1.2 Diagnosekriterien

Nach ICD 10 wird das Marfan-Syndrom in der Kategorie "sonstige nédher bezeichnete
angeborene Fehlbildungssyndrome mit Beteiligung mehrerer Systeme" (Q 87.4) klassifiziert.
Die differentialdiagnostische Abkldrung wird heute anhand der allgemein anerkannten Genter
Nosologie (De Paepe et al., 1996), einem Katalog aus Haupt- und Nebendiagnosekriterien vor-
genommen. Die Schwelle zur eindeutigen Diagnosestellung wurde im Vergleich zum Vor-
ginger, der Berliner Nosologie (Beighton et al., 1988), hoher angesetzt (von Kodolitsch et al.,
1998b). In Tabelle 1.1 auf Seite 4 sind die diagnostischen Kriterien nach der Genter Nosologie

zusammengestellt.

Ist die Familienanamnese auf Marfan-Syndrom negativ, miissen fiir die Diagnose zwei Haupt-
kriterien aus verschiedenen Organsystemen (siche Tabelle 1.1) vorliegen. Zudem muss ein
drittes Organsystem beteiligt sein. Ein negativer Befund fiir eine FBN-1 Mutation schlief3t
folglich das Vorliegen der Erkrankung nicht aus. Féllt der Nachweis einer FBN-1 Mutation
dagegen positiv aus, ersetzt dies ausschlieBlich dann ein Hauptdiagnosekriterium, wenn eine
Vererbung von einem Angehdrigen nachweisbar ist oder diese Mutation bei einer anderen

Person mit Marfan-Syndrom dokumentiert ist (von Kodolitsch et al., 1998b).

Details zur Differentialdiagnose und zu den Behandlungsstandards der kardiovaskuldren Mani-
festationen konnen beispielsweise von Kodolitsch und Robinson (2007) oder von Kodolitsch,
Rybczynski, Detter und Robinson (2008) entnommen werden. Zur Einstufung der Schwere der
Erkrankung stellen Gray und Davies (1996b) Kriterien bereit, anhand derer klassifiziert werden
kann, wie stark die klinischen Manifestationen an den drei wichtigsten Organsystemen, dem
skelettalen sowie kardiovaskuldren System und den Augen, ausgeprigt sind. Diese Kriterien
sollen einen weiteren Schritt hin zu einem einheitlicherem Informationsaustausch darstellen.

Die Zuordnungskriterien werden in Kapitel 6.3 ausfiihrlich erldutert.

1 Im Sinne der Ubersichtlichkeit wird auf die separate Darstellung beider Geschlechter verzichtet.
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Tabelle 1.1: Diagnostische Kriterien fiir das Vorliegen eines Marfan-Syndroms nach der Gent-
Nosologie von 1996 (aus von Kodolitsch et al., 2008, S. 86, Tab. 1)

Table 1. The Ghent nosology for diagnosing Marfan syndrome.

Major criteria Minor criteria Diagnosis
Skeletal system
Pectus carinatum Pectus excavatum not requiring surgery Major criterion (=4 of the
major criteria)
Pectus excavatum that Joint hypermability Skeletal involvement (two of the
requires surgery major criteria or one of the major

and two of the minor criteria)

Reduced upper-to-lower-segmentratio,  High-arched palate with crowding of teeth
or arm-span-to-height ratio »1.05

Positive wrist and thumb sign Facial features (22)
Medial displacement of the medial - Dolichocephaly
malleclus causing pes planus - Malar hypoplasia

- Enophthalmos
- Retrognathia
- Down-slanting palpebral fissures

Scoliosis =20° or spondylolisthesis
Extension at elbows <170°

Protrusio acetabuli of any degree

Ocular system

Ectopia lentis of any degree Flat cornea Majaor criterion
Increased axial length of the globe (>23.5 mm) Ocular involvement

{22 minor criteria)

Hypoplastic ciliary muscle causing decreased miosis

Cardiovascular system

Aneurysm of the ascending aorta Mitral valve prolapse (irrespective of Major criterion

involving at least the sinuses of Valsalva  mitral regurgitation)

Dissection of the ascending aorta Dilatation of the main pulmonary artery <40 years  Cardiovascular involvement
of age (unassociated with pulmenic stenosis) (=1 minor criterion)

Calcification of the mitral annulus <40 years of age

Dilatation or dissection of the descending thoracic
or abdominal aorta <50 years of age

Pulmonary system

Spontaneous pneumothorax Organ involvement
(=1 minaor criteria)

Apical blebs (radiography)
Skin & integument
Striae distensae Organ involvermnent
(=1 minor criteria)
Recurrent or incisional hernia
Dura
Lumbosacral dural ectasia Majer criterion
Family & genetic history
First-degree relative who independently Major criterion (21)
meets Marfan criteria
FENT mutation that is likely to
be pathogenetic

Haplotype around the FBNT locus
inherited by descent and unequivocally
associated with diagnosed Marfan

in family
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1.2 Behandlung

Bei der Diagnose und Behandlung des Marfan-Syndroms ist eine interdisziplindre Zusammen-
arbeit der Kardiologie, Genetik, Ophtalmologie, Radiologie, Péddiatrie, Orthopidie und Psycho-
logie unerldsslich (Judge et al., 2005; von Kodolitsch et al., 2007). Medizinisch im Vordergrund
stehen heutzutage die Verhinderung schwerer Herzereignisse sowie orthopaddische Maflnahmen

(Brockhaus Gesundheit, 2006). Die Behandlung ist also primir organmedizinisch ausgerichtet.

Die folgende Darstellung bezieht sich hauptsédchlich auf die Standards in der kardiologischen
Betreuung, die sich im Laufe der Zeit etabliert haben. Die genannten Behandlungskompo-
nenten, das heiflt die Risikoaufklarung der Betroffenen und der Einsatz medikament6ser und
chirurgischer therapeutischer Mallnahmen, gelten selbstverstindlich fiir jedes Fachgebiet.
Behandlungsempfehlungen sind in der neueren Literatur zahlreich vorhanden, zum Beispiel bei
von Kodolitsch et al. (2007, 2004, 1998c), Judge und Dietz (2005) oder Dean (2002). Es

zeichnen sich mittlerweile allgemeine Behandlungsstandards ab.

Grundlegend in der Behandlung ist die Aufkldrung der Betroffenen tiber krankheitsbedingte
Risiken (von Kodolitsch et al., 2007). Informationen zur Lebenserwartung und zur kérperlichen
Belastbarkeit miissen vermittelt werden. Kampf- oder Mannschaftssport, isometrische Be-
lastungen sowie emotionaler Stress sollen vermieden werden. Vertretbar sind dagegen isotone
Belastungen mit moderatem Pulsanstieg zum Beispiel beim Schwimmen oder Radfahren (von
Kodolitsch et al., 1998c). Zudem sollte bei einem Kinderwunsch tiber die besonderen Risiken
bei einer Schwangerschaft sowie die Moglichkeiten einer medizinischen Begleitung zur
Risikoverminderung aufgeklidrt werden. Die Vererbbarkeit der Erkrankung sollte thematisiert
und eine genetische Beratung sowie prinatale Diagnostik angeboten werden (Dean 2002; Judge

etal., 2005).

Medikament6s werden zur Verhinderung oder Verzégerung der Dilatation der Aortenwurzel im
Allgemeinen lebenslang prophylaktisch Betarezeptorenblocker eingenommen (von Kodolitsch
et al., 2007; Judge et al., 2005). Ob ihr Einsatz im Einzelfall indiziert ist, muss unter Abwagung
des klinischen Bildes, der auftretenden Unvertriglichkeiten oder Nebenwirkungen und der
Lebenssituation (z.B. Alter, Schwangerschaft) entschieden werden. Thre Einnahme kann zum
Auftreten von Hypotonie, bradykarden Rhythmusstorungen oder Herzinsuffizienz fithren und

mit sinkender subjektiver Lebensqualitit einhergehen (von Kodolitsch et al., 1998c¢).
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Zudem werden regelmiflige Kontrolluntersuchungen der Aorta mit bildgebenden Verfahren
durchgefiihrt (von Kodolitsch et al., 2007). Dilatationen oder Rupturen der Aorta kénnen da-
durch ggf. frithzeitig erkannt und die Gefahr lebensbedrohlicher Notfille verringert werden,
zum Beispiel durch einen frithzeitigen operativen Ersatz der Aorta (von Kodolitsch et al., 2004).
Nichtinvasive bildgebende Verfahren wie beispielsweise die Ulltraschalldiagnostik im Brust-
korbbereich, die Kernspintomographie (MRT), die Computertomographie (CT) oder die trans-
Osophageale Echokardiographie (TEE) bieten sehr gute diagnostische Moglichkeiten. Thren
Einsatz bestimmen die jeweilige Spezifitit und Sensitivitdt. Detaillierte Informationen kénnen

beispielsweise von Kodolitsch und Rybczynski (2004) entnommen werden.

Der Zeitpunkt fiir einen chirurgischen Eingriff und die Wahl des operativen Vorgehens hiangt
stark vom Einzelfall ab. Es gibt zahlreiche internationale Publikationen zu spezifischen Pro-
blemstellungen in allen Fachgebieten. Da Notfalleingriffe, beispielsweise bei Dissektionen der
Aorta, mit einem hohen Sterberisiko einhergehen, wird soweit moglich ein risikodrmerer
prophylaktischer Ersatz der Aortenwurzel in Betracht gezogen (von Kodolitsch et al., 2007,
1998c).

1.3 Beispiele: Zwei Leben — eine Erkrankung

Im Vorfeld der vorliegenden Untersuchung wurden fiinf Personen, die unter dem Marfan-
Syndrom leiden, interviewt. Im Folgenden werden zwei Fallbeispiele vorgestellt. An ihnen
sollen verschiedene Auswirkungen eines Marfan-Syndroms auf den Alltag und die Lebens-
planung konkretisiert werden. Durch Frau M. und Herrn H., die beide keine konkreten Personen
beschreiben, werden die entstandenen Eindriicke zu den typischen Merkmalen im Leben der

Betroffenen in verdichteter Weise veranschaulicht.

Alltag und Lebensplanung

Frau M. ist 35 Jahre alt. Aufgrund ihrer Wirbelsdulenverkriimmung leidet sie dauerhaft unter
Riickenschmerzen und hat bereits lange Krankenhausaufenthalte und viele Operationen hinter
sich gebracht. Langes Konzentrieren und Lesen fallen ihr schwer. Unternehmungen plant sie
nur kurzfristig, da ihre Stimmung und ihre gesundheitliche Verfassung oft von einem Tag auf
den anderen stark schwankt. Manchmal fiihlt sie sich iiberlastet, verlésst tagelang ihre Wohnung
nicht und moéchte auch niemanden sehen oder sprechen. Zur Zeit kann sie noch selbst Auto-
fahren, weil} aber, dass dem durch ihre stirker werdende Sehschwiche Grenzen gesetzt sind.

Ihre Angst davor, von ihrem Umfeld abhingig zu werden, begleitet sie seit dem Tag der
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Diagnose. Damals war sie knapp 20 Jahre alt, verlor viele Freundschaften, musste sich neue
Hobbys suchen und fiihlte sich von Eltern und Verwandten allein gelassen. Sie war die erste der
Familie, bei der die Genmutation festgestellt wurde, sie fiihlte sich "anders" (Zitat) als die
anderen. Frau M. arbeitet halbtags in einem Versicherungsbiiro und muss sich trotz hoher Fehl-
zeiten keine Sorgen um ihre Anstellung machen. Sie liebt ihren Beruf und weil das ihr entge-
gengebrachte Verstidndnis zu schitzen. Auf ihre heutige Eigenstdndigkeit ist sie sehr stolz. Sie
wurde bereits in der Schulzeit wegen ihrer schlechten Sehkraft, wegen ihres krummen Riickens
und ihrer geringen Kondition gehénselt. Zudem fiihrten krankheitsbedingte Fehlzeiten und Pro-

bleme beim Lesen der Tafel zu schulischen Einbuf3en.

Herr H. ist 40 Jahre alt und leidet ebenfalls unter dem Marfan-Syndrom, das sich bei ihm pri-
mir durch eine Sehschwiche und eine Erweiterung der Aorta manifestiert. Die Erkrankung
wurde bei ihm kurz nach der Geburt diagnostiziert. Nach einem Arbeitsplatzverlust aufgrund
der zunehmenden Erkrankungsschwere hat er lange keine Neuanstellung gefunden. Nach dieser
Phase voller Selbstzweifel und Hoffnungslosigkeit, die von einem emotionalen Riickzug von
der AuBBenwelt begleitet war, hat er sich kiirzlich selbstindig gemacht. Dieser Schritt kostete ihn
viel Kraft und erforderte eine tatkréftige Unterstiitzung durch seine Familie, die er gliick-
licherweise erhielt. Jetzt genieBt er die flexible Zeiteinteilung und schopft Kraft aus seinen
vortrefflichen Kenntnissen und seiner Kreativitdt im Umgang mit dem Computer. Seine Kunden
schitzen ihn. Schon als Jugendlicher stand er — anders als bei korperlichen Tétigkeiten — in
diesem Bereich seinem Umfeld in nichts nach, sondern war stets ein Stiick voraus. Herr H. hat
das Marfan-Syndrom von seiner Mutter geerbt, von der er in schwierigen Lebensphasen mit Rat
und Tat unterstiitzt wurde. Vor allem ihre Hinweise auf seinen scharfen Verstand halfen ihm,
dauerhafte Kréankungen wegen einer dicken Brille oder der Vermeidung von Sport zu iiber-
stehen, ohne den Lebensmut zu verlieren. Er ist heute froh, dass er seine Sehschwiche mit Kon-

taktlinsen ausgleichen kann. Er fiihlt sich damit attraktiver und ist selbstbewusster.

Frau M. lebt als Single in ihrer eigenen Wohnung, fiihrt den Haushalt alleine und hat einen
kleinen, aber engen Freundeskreis. Manchmal fiihlt sie sich be1 Unternehmungen, zum Beispiel
bei Wanderungen, ausgeschlossen, die verbleibenden gemeinsamen Aktivititen genief3t sie da-
gegen sehr. Unter Freunden ist ihre Krankheit kein Thema, aber Gespréche mit anderen Betrof-
fenen sind ihr wichtig, um ihr innerpsychisches Gleichgewicht aufrecht zu erhalten. Durch die
Selbsthilfegruppe kennt sie sowohl Menschen, die von sich aus Austausch scheuen und sich von

Freunden und Verwandten zuriickziehen, als auch andere, die Zuriickweisung von Angehorigen
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erleben. Einen geregelten Alltag mit Arbeit, Feierabend und Wochenende genief3t Frau M. sehr,
und sie leidet darunter, wenn Kontrolluntersuchungen oder Krankenhausaufenthalte einen Ein-
schnitt bedeuten. In solchen Momenten ist sie oft traurig und wiitend iiber ihre Lebenslage und
braucht dringend die Aufmunterung und Unterstiitzung von ihrem Freundeskreis, um sich nicht
zu stark in Trdume von einem besseren Leben zu fliichten. Ohne Partner stellt sich ihr die Frage
nach eigenen Kindern im Moment nicht. Sie betont, dass ihr innere Werte eines Partners viel

wichtiger seien als sein Aussehen.

Herr H. lebt dagegen seit acht Jahren mit seiner Partnerin zusammen, die viel Verstdndnis fiir
seine "Unpésslichkeiten" (Zitat) hat. Das Marfan-Syndrom ist zwischen ihnen fast nie Ge-
sprachsthema, den Austausch dariiber hat er dafiir reichlich in der Selbsthilfegruppe. Auch seine
Partnerin hilft dort immer mal wieder mit und kennt andere betroffene Familien. Ihre
Beziehung sei geprigt durch gegenseitigen Respekt, jeder hat eigene Freirdume und die Haus-
arbeit wird nach Féhigkeiten und Vorlieben aufgeteilt. Dass seine Partnerin die schweren
Einkaufstaschen tragt, war fiir Herrn H. anfangs schwer zu ertragen, ebenso wie die Blicke der
anderen Menschen. Mittlerweile ist dies aber fiir beide Routine, er selbst regelt dafiir alle biiro-
kratischen Belange. Insgesamt harmonisch bleibe ihre Beziehung einerseits durch den Willen
seiner Partnerin zur Kooperation und andererseits dadurch, dass er sich nicht nur "um sich
selbst dreht" (Zitat). Er kennt Betroffene, die ihre Angehdrigen in die zweite Reihe stellen, was

auf Dauer nicht gut gehen konne.

Herr H. und seine Partnerin sprechen momentan viel iiber eigene Kinder. Er selbst hat Angst
davor, dass er durch seine Erkrankung ein Kind, das ggf. selbst am Marfan-Syndrom leidet,
beim Aufwachsen nicht geniigend unterstiitzen konne. Er brauche die Kraft oft fiir sich selbst.
Ob seine Krifte auch fiir ein Kind reichen wiirden, weil3 er nicht. Die Vererbbarkeit der Erkran-
kung sei aber kein generelles Hindernis fiir ihn. Diese Entscheidung solle primér seine Partnerin
treffen, die trotz dieses Aspekts ausschlieSlich mit ihm eine Familie griinden und ihr Leben

verbringen mdochte.

Angste und Erkrankungskonsequenzen

Im Zusammenhang mit der Erkrankung kennt Frau M. die Auseinandersetzung mit existen-
tiellen Angsten gut, insbesondere aus den ersten Jahren nach der Diagnose. Ihr Wissen zum
Marfan-Syndrom und ein gesund erhaltendes Verhalten helfen ihr heute, mit den Angsten um-

zugehen. Im Vorfeld von Operationen werden sie ihr immer wieder sehr prédsent, ansonsten
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nimmt sie die existentielle Bedrohung durch die Erkrankung im Alltag eher selten war — das
Ergebnis eines langen und schmerzhaften Gewohnungsprozesses. Herr H. dagegen hat den von
Angst freieren Umgang mit der Erkrankung bereits von seinen Eltern gelernt, die wenig
"Bertihrungsdngste" mit dem Marfan-Syndrom zeigten und sich in ihn einfiihlen konnten. Dies
war die optimale Unterstiitzung flir ihn, um sich so akzeptieren zu lernen wie er eben ist, mit
allen Stirken und Schwéchen. Diese innere Stdrke hilft ihm heute in schweren Krank-

heitsphasen. So kommt er aus Krisen wieder heraus und behilt den Mut zum Weiterleben.

Herr H. musste seine engen Belastungsgrenzen bereits frithzeitig erleben. Diese Erfahrung hat
ihn geprégt und sehr vorsichtig werden lassen. Er leidet nicht sonderlich unter der tiglich neuen
Konfrontation damit und hat Leistungen in solchen Bereichen aufbauen konnen, die von der
Erkrankung nicht betroffen sind. Frau M. dagegen kdmpft im Alltag hiufig gegen die sich ihr
aufzeigenden Grenzen an und tiberschreitet sie auch immer wieder mit entsprechenden Konse-
quenzen zum Beispiel in Form von starken Schmerzen. Vor gut 15 Jahren, noch vor der Dia-
gnose, nahm sie wie andere junge Menschen diese Grenzen weniger wahr. Sie verbindet diese
Zeit mit Unbeschwertheit und wiinscht sie sich zuriick. Das Marfan-Syndrom hat dieser Unbe-
schwertheit ein allzu abruptes Ende gesetzt. Weder Frau M. noch Herrn H. wurden in ihrer
Kindheit eine "Extrawurst" (Zitat) gebraten, auch wenn sie zum Beispiel linger zum Abraumen
des Tisches gebraucht haben als ihre gesunden Geschwister. Als positives Privileg ihrer Erkran-

kung sehen heute beide, dass sie mehr Freizeit haben als viele andere.

Gesamteindruck

In den Interviews entstand der Eindruck, dass fiir die Betroffenen die Aussohnung mit ihrer
Lebenssituation, zu der das Marfan-Syndrom seit vielen Jahren unwiderruflich dazugehort, eine
lebenslange Aufgabe ist, die es Tag fiir Tag neu zu bewiltigen gilt. In diesem Sinne erleben sich
Frau M. und Herr H. trotz ihrer Beeintrachtigungen im Alltag im Vergleich zu ihrem gesunden
Umfeld als im Allgemeinen bewusster lebend und zufriedener mit den kleinen Dingen des
Lebens. Die wiederholte Konfrontation mit Angsten und verschiedenen Erkrankungskon-
sequenzen wie zum Beispiel Schmerzen, Operationen oder Einschrinkungen bei korperlichen
Belastungen kennen beide, sie zu akzeptieren fillt ihnen allerdings unterschiedlich schwer. Bei
Frau M. wird der Anpassungsprozess an die Lebensumstdnde deutlicher, den sie seit der Dia-
gnose durchlaufen musste, wéahrend fiir Herrn H. das Marfan-Syndrom viel selbstverstandlicher
zu seinem Leben dazugehort. Beide richten ihren Blick primér auf ihr alltdgliches Leben, das

heiB3it sie konnen die Erkrankungsproblematik weitgehend zuriickstellen. Das Marfan-Syndrom
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ist bei ithnen selten Gesprachsthema, wéhrend viele andere Betroffene nach ihrer Einschédtzung
hiufig "um sich selbst kreisen" wiirden. Dies gehe auf die Dauer oft mit Ablehnung von Seiten
des Umfeldes einher. In Krisen, die zum Beispiel mit sozialem Riickzug, Hoffnungslosigkeit
oder Trdumen von einem besseren Leben einhergehen, finden sie Halt und Trost in ihren
sozialen Beziehungen. Besonders Frau M. erlebt ihre heutige Lebenseinstellung als Ergebnis

eines Entwicklungsprozesses, der von der Diagnose bis zum heutigen Tag andauert.

1.4 Psychosoziale Situation bei Marfan-Syndrom

Die Suche nach Veroffentlichungen in den bibliographischen Datenbanken MEDLINE® (Na-
tional Library of Medicine) und PsycINFO® (American Psychological Association) mit dem
Schlagwort "Marfan" fiithrte zu 374 Treffern seit 1966, davon 145 Artikel, die seit
2000 publiziert wurden. Dies zeigt, dass international zahlreiche Publikationen vorliegen, die
sich mit dem Marfan-Syndrom beschéftigen. Die Erkrankung wurde bisher primir als organ-
medizinisches Phdnomen betrachtet mit den entsprechend fokussierten Forschungsbemiihungen
und Behandlungsansdtzen. Fragestellungen zur somatischen Diagnostik, der Genetik sowie zur
medikamentdsen und chirurgischen Handhabung der Organsystemmanifestationen stehen im
Mittelpunkt. Im Folgenden werden die Ergebnisse der wenigen bisher verdffentlichten Untersu-

chungen vorgestellt, die sich primér mit der psychosozialen Situation der Betroffenen befassen.

1.4.1 Studien an Jugendlichen und jiingeren Erwachsenen

Schneider, Davies, Boxer, Fisher und Friedman (1990) befragten 22 Jugendliche bzw. junge
Erwachsene mit Marfan-Syndrom zwischen 11 und 24 Jahren sowie deren Eltern. Die Betrof-
fenen zeigten laut "Offer Self-Image Questionnaire" insgesamt eine normale psychosoziale
Anpassung, ihr Leben wire nach eigener Einschdtzung ohne die Erkrankung jedoch deutlich
besser, vor allem in den Bereichen sportlicher Aktivititen, korperlicher Attraktivitdt und im
Selbstbild. Medizinische Richtlinien, zum Beispiel zur Medikamenteneinnahme, wurden von
einigen unzureichend eingehalten, dhnlich wie dies auch andere Studien mit chronisch kranken
Jugendlichen gezeigt haben. Vertrauenspersonen waren in erster Linie die Eltern, nicht die
Arzte. Den Betroffenen fehlten Zukunftsperspektiven und Wissen zur Vererbbarkeit der Erkran-
kung. Beides wird von den Autoren als Folge psychologischer Schutzmechanismen interpre-
tiert. Sie empfehlen, in der Patientenbetreuung das Selbstbild und fiir die Erkrankung spezi-
fische Probleme stirker anzusprechen. Zudem sollte mehr Wissen zur Krankheit vermittelt und

zur therapeutischen Mitarbeit ("Compliance") ermutigt werden. Voraussetzungen dafiir seien
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die Friiherkennung der Erkrankung und die entsprechenden Fachkenntnisse der Arzte. Ein-
schrankend weisen die Autoren auf ihre kleine Stichprobengrof3e und den hauptsédchlichen Ein-

satz nicht validierter Erhebungsinstrumente hin.

Rand-Hendriksen, Sorensen, Holmstrom, Andersson und Finset (2007) untersuchten 16 Per-
sonen mit Marfan-Syndrom zwischen 18 und 30 Jahren, davon 75 Prozent Frauen, mit neuro-
psychologischen Tests und standardisierten Fragebogen zum Auftreten von Miidigkeit im Sinne
von "Fatigue". Das Ausmal} von "Fatigue" im Selbstbericht fiel geringfiigig hoher aus als in der
Norm und entspricht damit anderen chronischen Erkrankungen. Zudem wurde eine erhohte
psychologische Belastung deutlich, wéhrend die neuropsychologischen Tests mit wenigen
Ausnahmen unauffillige Ergebnisse lieferten. Die Autoren schlieen daraus, das im Zusam-
menhang mit "Fatigue" bei Frauen primir die psychologischen Faktoren eine Rolle spielen,

weniger die physiologischen Auswirkungen durch das Marfan-Syndrom.

1.4.2 Studien an Erwachsenen

Peters und Kollegen befragten explorativ 174 erwachsene Patienten zu ihrer Lebensqualitit. Im
Mittelpunkt stand, wie die Betroffenen ihre gesundheitliche Situation (Peters et al., 2001a) oder
auch ihre Stigmatisierung durch das Marfan-Syndrom (Peters et al., 2005) wahrnehmen, und
wie sie bei der Behandlung mit Richtlinien zur Medikamenteneinnahme und zu korperlichen
Aktivititen umgehen (Peters et al., 2001b). Das Wissen iiber die Erkrankung erwies sich bei

den meisten als addquat.

Die Betroffenen nahmen nach Peters, Kong, Horne, Francomano und Biesecker (2001a) ihre
Gesundheitssituation deutlich unterschiedlich wahr. Fast 85 Prozent verbanden mit der Erkran-
kung vorwiegend negative Auswirkungen auf ihr Leben, wie zum Beispiel ein negatives Selbst-
bild und einen eingeschriankten Lebensstil. Diese Beurteilung ging mit dem Auftreten von De-
pressionen, Gelenkschmerzen oder Dehnungsstreifen einher. 67 Prozent hielten das Marfan-
Syndrom fiir eine schwere Erkrankung, 28 Prozent sogar fiir eine todliche, und iiber die Hélfte
der Probanden erlebten die Erkrankung als wenig oder méBig kontrollierbar. Die Beurteilungen
der Kontrollierbarkeit und der Moglichkeiten einer Behandlung standen in negativem Zusam-
menhang mit Schmerzen, depressiven Symptomen und Aortendissektionen im bisherigen
Krankheitsverlauf. Unabhidngig vom Geschlecht und der Einnahme von Beta- oder Kalzium-
rezeptorenblockern trat bei 44 Prozent eine signifikant depressive Symptomatik auf, erfasst

durch den Fragebogen CES-D (Randloff, 1977). Dagegen stimmte ein Viertel der Befragten zu,
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dass das Marfan-Syndrom auch positive Auswirkungen mit sich bringt. Es wurden zum Beispiel
die schlanke Korperkonstitution und vor allem das innerpsychische Wachstum, die hohere
Wertschédtzung des Lebens und der Familie, sowie eine groflere Gefiihlstiefe betont. Dies wird
von den Autoren als psychologische Anpassung durch den erfolgreichen Einsatz von Verarbei-
tungsstrategien interpretiert. Sie schlussfolgern, dass in der Behandlung insgesamt stirker auf
die Wahrnehmung der gesundheitlichen Situation, auf kardiovaskuldre Ereignisse und auf das
Auftreten von Schmerz und depressiven Symptomen geachtet und eine Anpassung gefordert

werden sollte.

Stigmatisierung oder eine soziale Benachteiligung durch die Erkrankung wurde nach Peters,
Apse, Blackford, McHugh, Michalic und Biesecker (2005) von 32 Prozent der Befragten wahr-
genommen. Diese Wahrnehmung ging einher mit geringem Selbstbewusstsein, depressiven
Symptomen, dem Erleben von Diskriminierung am Arbeitsplatz und auf korperlicher Ebene mit
dem Vorliegen von Dehnungsstreifen. Die Betroffenen begegneten den damit verbundenen
Gefiihlen auf unterschiedliche Weise. Uber ein Viertel berichteten von Riickzug bei antizipierter
Stigmatisierung oder dem Geheimhalten des Marfan-Syndroms. Uber die Hilfte gaben dagegen
an, ithr Wissens an andere weiterzugeben, zum Beispiel durch Engagement in der NMF

(National Marfan Foundation, Inc.).

Nach Peters, Horne, Kong, Francomano und Biesecker (2001b) berichteten tiber 80 Prozent der
Betroffenen, dass sie die Behandlungsrichtlinien bzgl. der Medikation und der korperlichen An-
strengung einhalten. Dies seien vor allem diejenigen, die die Mallnahmen als begriindet ein-
schitzten. Die Einstellung gegeniiber praventiver Medikation fiel insgesamt positiv aus, aber
nicht alle hielten Medikamente fiir den Erhalt ihres Gesundheitszustands fiir essentiell. Bei der
Auswahl korperlicher Aktivitdten beriicksichtigten vor allem diejenigen Personen die Erkran-
kung, die andernfalls negative Konsequenzen auf ihr Leben befiirchteten. Folglich sollte in der
Behandlung auf die Einstellung der Betroffenen zur Mafinahme geachtet werden, um ein die
Gesundheit erhaltendes Verhalten zu fordern. Einschrinkend weisen die Autoren darauf hin,
dass die Studienergebnisse nicht auf alle Erwachsene mit Marfan-Syndrom generalisiert werden
konnen, da die Teilnehmer iiberwiegend der NMF angehorten. Zusétzlich kommen Effekte
durch eine Vor-Selektion, die Selbstauskunft und dem Einsatz iiberwiegend nicht validierter

Erhebungsinstrumente in Betracht (Peters et al., 2005, 2001a, 2001b).

Eine weitere europaweite Fragebogenstudie wurde von der Arbeitsgruppe um De Bie mit

857 Betroffenen, die alle élter als 12 Jahre waren, durchgefiihrt (De Bie et al., 2004). Der
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Einfluss der Erkrankung auf den Alltag und damit auf die Lebensqualitdt wurde unabhéngig
von der Nationalitdit von 57 Prozent als erheblich eingeschétzt. Im Bereich sportlicher
Aktivitdten wurde zum Beispiel von Gefithlen der Unterlegenheit oder gidnzlicher Meidung
berichtet. Mehrheitlich gaben die Teilnehmer an, sich mit ihrer gesundheitlichen Situation
abgefunden zu haben. Die Akzeptanz der Erkrankung hing primédr von der subjektiven
Erkrankungsschwere ab, weniger vom Auftreten spezifischer Symptome. 61 Prozent derjenigen,
die ihre korperlichen Symptome als schwer einschitzten, beurteilten den Einfluss des Marfan-
Syndroms auf ihr Leben nur als gering bis méBig. Die subjektiv wahrgenommene Schwere
wiederum wurde von den Betroffenen als gering eingeschitzt, solange zum Beispiel
kardiovaskuldre Manifestationen nicht von unmittelbaren korperlichen Beschwerden begleitet

waren.

Nur 1,6 Prozent der Schwangerschaften von 220 Frauen gingen mit kardiovaskuldren Kompli-
kationen einher, und es herrschte eine eher positive Einstellung zu prédnataler Diagnostik.
Zudem fiel das Selbstbild bei 91,5 Prozent der Befragten insgesamt positiv aus, wenn auch
63 Prozent gerne selbstbewusster wéiren. Mehr als 90 Prozent berichteten von einer Beeintréch-
tigung sexueller Beziehungen aufgrund der Erkrankung, die die Betroffenen einer negativen
Wahrnehmung ihres Korperbildes zuschrieben. Die Autoren schlussfolgern, dass in der
Behandlung die drohende soziale Isolation, die Depressionen und Angste verstirken kann,
thematisiert werden sollte. Zudem sollten Wege zur Integration aufgezeigt und eine positive
Einstellung zur Erkrankung gefoérdert werden (De Bie et al.,, 2004). Fiir die Ergebnis-

interpretation gelten die gleichen Einschrankungen wie bei der zuvor beschriebenen Studie.

Auf die Darstellung zweier Arbeiten, in denen eine Verbindung zwischen dem Auftreten von
Schizophrenie und dem Marfan-Syndrom auf genetischer Ebene diskutiert wurde, soll an dieser
Stelle verzichtet werden (Kalsi et al., 1994; Sirota et al., 1990). Die darin aufgestellte These hat
sich nicht bestétigt.

1.4.3 Zusammenfassung und Schlussfolgerungen

Insgesamt machen die bisherigen Erkenntnisse zur psychosozialen Situation beim Marfan-
Syndrom deutlich, dass die Erkrankung von Jugendlichen und Erwachsenen tiberwiegend als
schwerwiegend und folgenreich fuir ihr Leben und den Alltag eingeschétzt wird. Sie bringt
Belastungen mit sich, wie zum Beispiel Einschrankungen in der Lebensfithrung, korperliche

Symptome (Schmerz), Vererbbarkeit an die Nachkommen, Stigmatisierung und soziale Benach-
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teiligung. Es zeigt sich, dass viele Betroffene unter depressiven Symptomen und einem nega-
tiven Korperbild mit Beeintrachtigung ihrer sexuellen Beziehungen leiden. Andere berichten
dagegen von innerpsychischen Verdnderungen durch das Marfan-Syndrom, wie zum Beispiel
einer hoheren Wertschédtzung des Lebens und einer besonderen Gefiihlstiefe, sowie einem ins-
gesamt positiven Selbstbild. Die grofle Vielfalt der Auswirkungen auf die Wahrnehmung der
Betroffenen wird an dieser Stelle deutlich. Ein individuell unterschiedlicher Umgang zeigt sich
am Beispiel des Stigmatisierungserlebens, dem einige mit Geheimhaltung der Erkrankung,
andere mit der aktiven Weitergabe des Wissens an andere begegnen. Insgesamt waren die Er-
wachsenen {iber das Marfan-Syndrom im Allgemeinen gut informiert und orientierten sich an
den Behandlungsrichtlinien, wihrend bei Jugendlichen und jungen Erwachsenen Wissensliicken

und eingeschriankte Compliance erkennbar waren, interpretiert als psychologischer Schutz.

Es wurden bisher in den Studien an Erwachsenen von Peters und De Bie fast ausschlieBlich
Personen befragt, die Mitglieder von Selbsthilfegruppen zum Marfan-Syndrom waren.
Uberwiegend wurden nicht validierte Instrumente eingesetzt und die Angaben beruhten aus-
schlieBlich auf Selbstauskiinften. Demzufolge gibt es bisher keine empirischen Erkenntnisse
aus Studien, in die eine groBerer Anteil von Personen ohne Anbindung an eine Selbsthilfe-
gruppe einbezogen wurde, und in die zusétzlich das drztliche Urteil tiber die klinische Erkran-
kungsschwere und die Diagnose mit eingeflossen sind. Durch die vorliegende Untersuchung, in
der Personen mit Verdacht auf Marfan-Syndrom mittels standardisierter Fragebogen befragt

werden, soll diese Liicke geschlossen werden.
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2 Lebensqualitit in der Medizin

Die steigende Lebenserwartung und der zunehmende Anteil élterer und chronisch erkrankter
Menschen seit Mitte des 19. Jahrhunderts fithrte in der Medizin zu einer umfassenderen
Beriicksichtigung der Erkrankungs- und Behandlungsauswirkungen auf den Lebenszusam-
menhang jenseits der klinischen Wirkung. Im Zuge dieser Entwicklung nahm die Skepsis
gegeniiber der Fokussierung auf die klassischen Zielkriterien einer medizinischen Behandlung,
wie zum Beispiel den biomedizinischen Messgrof3en, zu. Entsprechend der WHO (1948) wurde
Gesundheit idealtypisch als Zustand vollkommenen korperlichen, geistigen und sozialen
Wohlbefindens und nicht als bloBe Abwesenheit von Krankheit oder Gebrechen definiert
(vgl. Bullinger, 2006). Das heif3t, dass Gesundheit neben der bis dato korperlichen Dimension
auch eine psychische und soziale Komponente umfasst. Das urspriinglich primér biologisch
orientierte Krankheitsmodell wurde zu einem biopsychosozialen Modell erweitert (Bullinger et
al., 2000), in dem heute auch die Verantwortlichkeit des Einzelnen fiir sein Wohlbefinden und
die Verdnderlichkeit von Wohlbefinden iiber die Zeit hinweg immer stidrker betont werden

(Burger et al., 2003).

Heutzutage steht im Allgemeinen das subjektive Befinden sowie das Handlungsvermoégen der
Erkrankten bei der Behandlung stdrker im Blickfeld und geht in die drztlichen Urteils- und
Entscheidungsprozesse ein (Bullinger et al., 2000). Gesundheitsbezogene Lebensqualitét
(Health-Related Quality of Life, HRQOL) hat sich in der Medizin als Begriff zwischenzeitlich
weitgehend etabliert (Bullinger et al., 2004c). Er versucht zu beschreiben, wie Betroffene aus
ihrer subjektiven Perspektive ihren Gesundheitszustand wahrnehmen. Folglich definieren die
Erkrankten die Beurteilungskriterien selbst mit und die Behandlung kann individuell ausge-
staltet werden (Bullinger et al., 2000). Insgesamt wird Lebensqualitit zunehmend als Evalua-
tionskriterium in der Medizin (Schumacher et al., 2003) sowie in der Evaluation, der Bedarfser-
mittlung und der Optimierung von BehandlungsmafBinahmen vor allem bei chronischen Erkran-
kungen anerkannt (Bullinger, 2006). Wichtige Fachgebiete, in denen die Lebensqualitét der Pa-
tienten an Bedeutung gewonnen hat, sind die Onkologie (Weis et al., 2000), Kardiologie,
Chirurgie und die Psychiatrie (Schumacher et al., 2003).

Forschung zur Lebensqualitdt findet in der Medizin seit den 1970er Jahren statt. Nach Anfiangen

in der klinischen Medizin, insbesondere der Onkologie und der Kardiologie (Bullinger et al.,
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2000), werden seit dem Jahr 2000 Lebensqualitédtsindikatoren zunehmend in epidemiologischen
Untersuchungen, klinischen Studien, in der Qualititssicherung und in der Gesund-
heitsokonomie angewendet (Bullinger, 2006). Die eigentlichen Urspriinge der Lebensquali-
tatsforschung liegen in der sozialwissenschaftlichen Wohlfahrts- und der Sozialindikatoren-

forschung. Die Entwicklungen sind in Bullinger (2006) ausfiihrlich beschrieben.

2.1 Lebensqualitit und subjektives Wohlbefinden

Es gibt in der Literatur viele verschiedene Definitionen von Lebensqualitdt. Hiaufig werden
auch Begriffe wie Lebenszufriedenheit oder subjektives Wohlbefinden mit der Lebensqualitit
gleich gesetzt (Fahrenberg et al., 2000). Das Konzept von Lebensqualitdt wurde primér in der
Sozialwissenschaft und Medizin entwickelt und findet dort Anwendung, wahrend Wohlbefinden
ein primir psychologisches Konzept darstellt. Im Folgenden werden die Inhalte beider
Konzepte vorgestellt. Eine klare Abgrenzung ist jedoch aufgrund inhaltlicher Uberschnei-

dungen und synonymer Begriffsverwendungen kaum méglich (Schumacher et al., 2003).

2.1.1 Lebensqualitiit

Eine wichtige Definition von Lebensqualitit in der Medizin wurde von der WHO aufgestellt,
die sie auch bei der Entwicklung ihrer internationalen Erfassungsinstrumente WHOQOL-100

und -BREF (Angermeyer et al., 2000) zugrunde legte:

"... Lebensqualitét als individuelle Wahrnehmung der eigenen Lebenssituation im
Kontext der jeweiligen Kultur und des jeweiligen Wertesystems und in Bezug auf die
eigenen Ziele, Erwartungen, Beurteilungsmalstibe und Interessen."

(zitiert nach Schumacher et al. 2003, S. 324-325)

In Erweiterung und Konkretisierung der Definition von gesundheitsbezogener Lebensqualitit
herrscht nach Bullinger, Ravens-Sieberer und Siegrist (2000) in der Literatur iiberwiegend
Einigkeit iiber die folgenden inhaltlichen Aspekte. Gesundheitsbezogene Lebensqualitidt wird

dabei als multidimensionales Konstrukt verstanden:

- Sie soll die psychische, soziale und somatische Dimension von Befinden und Handlungs-

vermdgen umfassen.

- Die Operationalisierung soll anhand alltagsrelevanter Erfahrungen kranker Menschen

erfolgen.



Kapitel 2 - Lebensqualitat in der Medizin 17

- Das Phidnomen soll zum Beispiel im Krankheitsverlauf dnderungssensitiv sein.

- Bei der Messung soll die Selbsteinschédtzung einer Fremdeinschitzung vorgezogen werden.

Spilker versteht gesundheitsbezogene Lebensqualitit als die Reprédsentation von Gesundheit aus
der subjektiven Perspektive der Betroffenen (vgl. Bullinger et al., 2000). Ahnlich setzen
Bullinger und Kirchberger (1998) die gesundheitsbezogene Lebensqualitdt mit subjektiven
Gesundheitsindikatoren gleich. Thr psychologisches Konstrukt beschreibt die subjektiv wahrge-
nommene Gesundheit aus Patientensicht und umfasst mehrere Dimensionen. Es ist durch min-
destens vier Komponenten zu operationalisieren: das psychische Befinden, die korperliche Ver-
fassung, die sozialen Beziehungen und die funktionale Kompetenz. Diese Uberlegungen gingen
in die Entwicklung des Fragebogens zum Gesundheitszustand (SF-36) ein (Bullinger et al.,
1998), der auch in vorliegender Untersuchung eingesetzt wird. Dariiber hinaus verstehen
Najman und Levine (1981) die gesundheitsbezogene Lebensqualitét als latentes Konstrukt, das
nur indirekt durch Indikatoren erschlossen werden kann. In Schumacher, Klaiberg und Bréhler

(2003) wird zusitzlich der Einbezug der Lebenszufriedenheit betont.

2.1.2 Subjektives Wohlbefinden

Beziiglich des subjektiven Wohlbefindens ("Subjective Well-Being") wird davon ausgegangen,
dass es sich aus zwei Hauptkomponenten zusammensetzt, einer emotionalen oder affektiven
sowie einer kognitiv-evaluativen (Diener, 1984a, 1984b). Die kognitiv-evaluative Komponente
umfasst die allgemeine und bereichsspezifische Lebenszufriedenheit, die mit dem Fragebogen
zur Lebenszufriedenheit (FLZ) von Fahrenberg, Myrtek, Schumacher und Brihler (2000)
erfasst werden kann. Nach Fahrenberg et al. leistet der Gesundheitszustand den wichtigsten
Beitrag zur allgemeinen Lebenszufriedenheit, sie wird aber auch von einigen anderen Bereichen
beeinflusst. Allerdings zeigte sich in Untersuchungen, dass ausgepridgte Zusammenhinge zwi-
schen der eigenen Zufriedenheit und subjektiven korperlichen Beschwerden bestehen. Zudem
waren Personen mit funktionellen Beeintrachtigungen oder mit korperlichen Behinderungen
insgesamt weniger zufrieden als Gesunde. Der FLZ wird aufgrund dieser Weite seiner Defini-
tion von Lebenszufriedenheit in vorliegender Untersuchung ergénzend zum SF-36 eingesetzt,

der die gesundheitlichen Aspekte betont.

Becker (1994) betont den zeitlichen Aspekt des Wohlbefindens und unterscheidet damit, ob es
"aktuell", das heif3t fir den Moment, oder "habituell", das heif3t zeitlich iiberdauernd, besteht.

Ahnlich Bullinger (2006) differenziert auch er zwischen psychischem und kérperlichem Wohl-
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befinden. Die habituelle Zufriedenheit mit der psychischen und korperlichen Verfassung stellt
das Ergebnis einer kognitiven Bewertung dar und ist die Grundlage fiir allgemeine und be-
reichsspezifische Lebenszufriedenheit (Mayring, 1994; vgl. Schumacher et al., 2003). Derartige
subjektive Bewertungen und Wertvorstellungen nehmen auch bei Auseinandersetzungs- und
Adaptationsprozessen im Zusammenhang mit Erkrankungsbelastungen sowie bei der Krank-

heitsverarbeitung einen hohen Stellenwert ein.

2.2 Die Erfassung von Lebensqualitiit

Erhebungsinstrumente zur gesundheitsbezogenen Lebensqualitidt wurden bereits in den 1980er
Jahren entwickelt (Bullinger et al., 2000). Es gibt Selbst- und Fremdbeurteilungsverfahren, die
zunehmend auch als Kurzversionen oder als computerisierte Verfahren angewandt werden. Die
Verfahren lassen sich in krankheitsiibergreifende (generic) und krankheitsspezifische (targeted)
Instrumente einteilen (Bullinger, 2006). Erstere werden zum Beispiel in epidemiologischen Stu-
dien oder zum Vergleich von Erkrankungsgruppen eingesetzt (Bullinger et al., 2004c), letztere
bilden im Gegensatz dazu krankheitsspezifische Einzelaspekte und oftmals auch Spezifika von
Behandlungsmaflnahmen ab (Schumacher et al., 2003). Hinsichtlich der Entwicklung
europaweit standardisierter Messinstrumente zur gesundheitsbezogenen Lebensqualitit bei Kin-
dern und Jugendlichen, einem mit zunehmendem Interesse verfolgten aktuellen Forschungs-
bereich, sei auf die Projekte "KIDSCREEN" und "DISABKIDS" verwiesen (Petersen et al.,
2006, 2004). Eine Ubersicht iiber evaluierte und groBtenteils normierte diagnostische Verfahren
zu Lebensqualitit und Wohlbefinden im deutschsprachigen Raum geben Schumacher et
al. (2003). In Bullinger, Schmidt und Morfeld (2004c) sind zudem krankheitsiibergreifende
Instrumente zur gesundheitsbezogenen Lebensqualitit zusammengestellt. Aus beiden Litera-
turquellen konnen Einzelheiten zu Giitekriterien, Normierung und Durchfiihrungszeit einzelner
Verfahren entnommen werden. Aufgrund der Vielfalt an Erfassungsmoglichkeiten werden
Empfehlungen fiir eine einheitliche Verwendung bei klassischen Fragestellungen gegeben. Die
internationale Lebensqualitdtsforschung beschiftigt sich zudem mit der Entwicklung auch inter-

kulturell anwendbarer Erhebungsinstrumente (Schumacher et al., 2003).

Im Folgenden werden zwei Fragebogen vorgestellt, die sich in der Praxis zur Erfassung der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitidt und Lebenszufriedenheit etabliert haben. Die deutsche
Version des SF-36 ("Short form 36 Health survey") von Bullinger und Kirchberger (1998)

betont besonders den gesundheitlichen Aspekt der Lebensqualitit, wihrend der "Fragebogen
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zur Lebenszufriedenheit" (FLZ) von Fahrenberg et al. (2000) Lebenszufriedenheit in den ein-
zelnen Bereichen des Alltags abbildet.

2.2.1 Gesundheitsbezogene Lebensqualitit: Der SF-36

Mit 36 Items erfasst der SF-36 als krankheitsiibergreifendes Verfahren den subjektiven Gesund-
heitszustand von Patienten bezogen auf korperliche, psychische und soziale Aspekte. Lebens-
qualitdtsunterschiede zwischen verschiedenen chronischen Erkrankungen und bezogen auf die
Norm koénnen mit dem SF-36 abgebildet werden (Bullinger et al., 2004c, 1998). Das Verfahren
kann zur schriftlichen Selbst- oder Fremdbeurteilung oder als Interview durchgefiihrt werden,
wahlweise bezogen auf ein Zeitfenster von sieben Tagen oder vier Wochen. Der Fragebogen
wird fiir Personen ab 14 Jahren in Quer- und Langsschnittstudien eingesetzt. Seine Bearbeitung
benotigt etwa 15 Minuten, zudem liegt mit dem SF-12 eine Kurzform vor (Bullinger et al.,

1998; Schumacher et al., 2003).

Die Items wurden im Rahmen der "Medical Outcome Study" in einem mehrjdhrigen
Entwicklungsprozess inhaltsanalytisch ausgewéhlt. Das Instrument erfasst acht Gesundheits-
dimensionen, die sich auf einer hoheren Abstraktionsebene in die Bereiche "korperliche
Gesundheit" (verhaltensbezogene Funktionalitit) und "psychische Gesundheit" (subjektives
Wohlbefinden) einteilen lassen. Die Inhalte der acht Dimensionen subjektiver Gesundheit
werden in Tabelle 2.1 erldutert. Die Antworten erfolgen auf Likert-Skalen. Es liegen Normen
nach Altersgruppen und Geschlechtszugehorigkeit vor. In vielen Studien hat sich mittlerweile
gezeigt, dass die psychometrischen Eigenschaften des SF-36 hinreichend gut ausfallen
(Bullinger et al., 2004a, 1995). Die Formulierung der Fragen und die Ausfiillzeit werden auch
fiir dltere und polymorbide Patienten als akzeptabel eingeschétzt (Schumacher et al., 2003).



Kapitel 2 - Lebensqualitat in der Medizin

20

Tabelle 2.1: Beschreibung der Unterskalen des SF-36

Zusatzitem
(Item-Anzahl)

Acht Gesundheitsdimensionen +

Beschreibung der Unterskalen
(Bullinger et al., 1998)

Korperliche Funktionsfahigkeit
(10)

AusmaB, in dem der Gesundheitszustand korperliche Aktivititen wie die
Selbstversorgung, Gehen, Treppen steigen, Biicken, Heben und das
Ausfithren mittelschwerer oder anstrengender Tétigkeiten beeintrachtigt

Korperliche Rollenfunktion
“

AusmaB, in dem der Gesundheitszustand kérperliche Aktivititen wie die
Selbstversorgung, Gehen, Treppen steigen, Biicken, Heben und das
Ausfithren mittelschwerer oder anstrengender Tétigkeiten beeintrachtigt

Korperliche Schmerzen

2

Ausmal} an Schmerzen und Einfluss der Schmerzen auf die normale Arbeit,
sowohl im als auch auflerhalb des Hauses

Allgemeine Gesundheitswahr-

Personliche Beurteilung der Gesundheit, einschlieBlich des aktuellen

nehmung Gesundheitszustandes, der zukiinftigen Erwartungen und der

&) Widerstandsféhigkeit gegentiber Erkrankungen

Vitalitét Sich energiegeladen und schwungvoll oder miide und erschopft fithlen
“4)

Soziale Funktionsfiahigkeit
2

Ausmal, in dem die korperliche Gesundheit oder emotionale Probleme
normale soziale Aktivitdten beeintrachtigen

Emotionale Rollenfunktion

A3)

Ausmal, in dem emotionale Probleme die Arbeit oder andere téigliche
Aktivitdten beeintrdchtigen; u.a. weniger Zeit aufbringen, weniger schaffen
und nicht so sorgfiltig wie tiblich arbeiten

Psychisches Wohlbefinden
)

Allgemeine psychische Gesundheit, einschlieBlich Depression, Angst,
emotionale und verhaltensbezogene Kontrolle, positive Stimmung

Verdnderung der Gesundheit
(1 Zusatz-Item)

Beurteilung des aktuellen Gesundheitszustandes im Vergleich zum
vergangenen Jahr

2.2.2 Die Zufriedenheit in verschiedenen Lebensbereichen: Der FLZ

Der FLZ erfasst als mehrdimensionales Selbstbeurteilungsverfahren mit 70 Items die Zufrie-
denheit in zehn Lebensbereichen (Fahrenberg et al., 2000). Lebenszufriedenheit wird dabei
verstanden als die individuelle Bewertung vergangener und aktueller Lebensbedingungen, ein-
schlieBlich der Zukunftsperspektiven. Der Fragebogen entstand urspriinglich mit acht Skalen in
einem Forschungsprojekt zur Rehabilitation von Herz-Kreislauf-Patienten und wurde weiter-
entwickelt bis zur heutigen Version mit zehn Skalen, die die einzelnen Lebensbereiche ab-
decken. Er wird fiir Personen ab 14 Jahren vor allem in der Personlichkeitsdiagnostik sowie der
Lebensqualitits- und Rehabilitationsforschung eingesetzt. Seine Bearbeitung bendtigt etwa

5-10 Minuten (Fahrenberg et al., 2000; Schumacher et al., 2003).

Die Inhalte der Unterskalen werden in Tabelle 2.2 erldutert. Es kann ein Kennwert fiir die
"allgemeine Lebenszufriedenheit", der als Summenwert aus sieben der Skalen berechnet wird,

gebildet werden. Die Skalen Arbeit und Beruf, Ehe und Partnerschaft sowie Beziehung zu den
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eigenen Kindern gehen aufgrund einer naturgemall hohen Anzahl fehlender Angaben nicht in

seine Berechnung ein.

Tabelle 2.2: Beschreibung der Unterskalen des FLZ

Zehn Skalen
(Item-Anzahl)

Beschreibung der Unterskalen (Fahrenberg et al., 2000)
Hohe Skalenwerte bedeuten ...

Gesundheit (7) Zufriedenheit mit dem allgemeinen Gesundheitszustand, der seelischen und
korperlichen Verfassung, der korperlichen Leistungsfahigkeit und der
Widerstandskraft gegen Krankheiten (einschl. evtl. Schmerzen)

Arbeit und Beruf (7) Zufriedenheit mit der berufl. Position, den Erfolgen & Aufstiegsmoglichkeiten

Positive Bewertung der beruflichen Zukunft und des Betriebsklimas
Zufriedenheit mit berufl. Anforderungen, Belastungen & Abwechslung

Finanzielle Lage (7)

Zufriedenheit mit dem Einkommen, Besitz & Lebensstandard
Zufriedenheit mit der zukiinftigen Absicherung und den finanziellen
Moglichkeiten fur die Familie

Freizeit und Hobby (7) Zufriedenheit mit der Linge und dem Erholungswert des Jahresurlaubs
Positive Bewertung der verfiigbaren Zeit fiir Hobbys, nahe stehende Personen
und die Freizeit

Ehe und Partnerschaft (7) Allgemeine Zufriedenheit mit Ehe bzw. Partnerschaft (Anforderungen,

Gemeinsamkeit, Offenheit, Verstindnis, Hilfsbereitschaft, Zartlichkeit,
Geborgenheit)

Beziehung zu den eigenen
Kindern (7)

Positive Gesamtbewertung
Zufriedenheit mit Gemeinsamkeit, Anerkennung und Einfluss auf Kinder

Eigene Person (7)

Zufriedenheit mit wesentlichen Aspekten (&duBere Erscheinung,

Féhigkeiten, Charakter, Vitalitdt, Selbstvertrauen)
Zufriedenheit mit dem bisherigen Leben und den sozialen Beziehungen

Sexualitét (7)

Positive Bewertung eigener korperlicher Attraktivitéit
Zufriedenheit mit der sexuellen Leistungsfiahigkeit, Kontakten & Reaktionen
(z.B. Harmonie, Unbefangenheit)

Freunde, Bekannte,

Zufriedenheit mit den sozialen Bezichungen (Freunde, Verwandte, Bekannte)

Verwandte (7) Positive Bewertung von sozialer Unterstlitzung, gesellschaftlichem
Engagement, sozialen Aktivititen und der Hiufigkeit des Umgangs mit anderen
Wohnung (7) Zufriedenheit mit den Wohnbedingungen (Grofe, Zustand, Lage,

Verkehrsanbindung, Larmbeléstigung, Kosten, Standard)

Der FLZ wurde 1994 auf der Basis einer bevolkerungsreprasentativen Erhebung in Deutschland
mit insgesamt 2870 Mannern und Frauen zwischen 14 und 92 Jahren standardisiert. Es liegen
Normen nach Altersgruppen und Geschlechtszugehorigkeit vor. Die interne Konsistenz (Cron-
bachs Alpha) der Skalen liegt zwischen a = .82 und a = .95. Die Validitét ist faktorenanalytisch
und durch die Beziehung der Skalen zu anderen Personlichkeitsmerkmalen gesichert (Fahren-

berg et al., 2000; Schumacher et al., 2003).
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2.3 Lebensqualitiit bei korperlichen Erkrankungen

Die Beschéftigung mit der Lebensqualitdt von korperlich Erkrankten hat in der Literatur in den
letzten 20 Jahren deutlich zugenommen. Insbesondere im Zusammenhang mit chronischen Er-
krankungen und Behinderungen spielt die gesundheitsbezogene Lebensqualitit eine wichtige
Rolle (Schumacher et al., 2003). In Quer- und Langsschnittuntersuchungen werden spezifische
Lebensqualitiatsimplikationen, Therapieeffekte und in gesundheitsokonomischen Studien auch

der Nutzen von Behandlungsstrategien untersucht (Bullinger et al., 2004c).

2.3.1 Einflussfaktoren

Eine Vielzahl klinischer Studien zeigt, dass Menschen mit verschiedenen chronischen Erkran-
kungen ihre Lebensqualitdt im Vergleich mit Normpopulationen ohne Erkrankung als niedriger
einschitzen. Die Unterschiede sind dabei jedoch nur gering ausgeprdgt (Baumeister et al.,
2004a; Bullinger, 2006). Neben erwarteter Einschrinkungen, zum Beispiel einer hohen
Schmerzeinschitzung im SF-36 bei Schmerzerkrankungen, erwiesen sich auch weitere Dimen-
sionen wie die Vitalitit oder Funktionsfahigkeit im Alltag als erniedrigt (Bullinger, 2006). Zum
Beispiel wiesen chronisch erkrankte Menschen in repridsentativen Erhebungen an knapp
3000 Personen (Bullinger et al., 1998) bzw. an tiber 7000 Personen (SF-36 im Bundesgesund-
heitssurvey; Ellert et al., 1999) im Vergleich zur Referenzpopulation eine deutlich einge-
schriankte Lebensqualitét auf. Des weiteren fiihrten verschiedene Erkrankungen zu Beeintrach-
tigungen in unterschiedlichen Bereichen. Zum Beispiel berichteten in einer Studie an iiber
700 chronisch Kranken in Hamburg vor allem Schlaganfallpatienten im Vergleich zu

Diabetikern oder Rheumatikern von beeintrachtigter Lebensqualitét (Bullinger et al., 2004c).

Im Gegensatz dazu berichteten Personen, die erfolgreich behandelt werden konnten (z.B. Or-
gantransplantierte), im Allgemeinen sogar von einer hoheren Lebensqualitidt als Gesunde.
Ubereinstimmend demonstrieren viele Studien, dass Lebensqualititsurteile weniger von der
Erkrankung und der Behandlung abhédngen, als dies zu vermuten wire. Es stellt sich die Frage,
ob die teilweise geringen Unterschiede zu Gesunden durch die Fdhigkeit der Erkrankten
begriindet ist, sich mit Erkrankungsbelastungen auseinander zu setzen und sich zu adaptieren
(Bullinger, 2006). Baumeister, Hahn, Bengel und Harter (2004a) sprechen in diesem Zusam-
menhang etwa von "response shifts" (Norman, 2003; Wilson, 2000), das heifit Menschen é@ndern
ihre Bewertungsmafstibe, Wertvorstellungen und Vorstellungen von Lebensqualitdt, wenn sie

eine Verdnderung ihres Gesundheitszustands wahrnehmen. Zudem verweisen Baumeister et al.
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auf mogliche Moderator- und Drittvariablen wie zum Beispiel Alter, Geschlecht, Familienstand
oder Multimorbiditit, um dhnliche Lebensqualitit schwer chronisch Erkrankter und gesunder
Personen zu erkldren. Beispielsweise beurteilen Frauen ihre Lebensqualitit oft negativer als
Mainner, wihrend sich Alterseffekte vor allem auf korperliche, weniger auf psychische Dimen-
sionen der Lebensqualitit beziehen (Bullinger, 2004c). Aus diesen Griinden werden in der
vorliegenden Untersuchung im Gegensatz zu vielen anderen klinischen Studien umfangreiche
Informationen zur Soziodemographie und zum Erkrankungs- und Behandlungsverlauf mit

erhoben.

Zudem wird in der Literatur ein Einfluss von klassischen psychosozialen Pradiktoren fiir die
Lebensqualitdtsbewertung wie die Krankheitsverarbeitung (Coping), die soziale Unterstiitzung
und die gesundheitsbezogenen Kontrolliiberzeugungen angenommen (Bullinger, 2006). Bul-
linger (2006) fasst flinf eigene Studien zusammen, in denen an insgesamt 480 Personen, beste-
hend aus 440 Erkrankten und einer Vergleichsgruppe (Bullinger et al., 2000), die Wirkung
sozialer Unterstiitzung untersucht wurde. In dieser und weiterer ihrer Studien zeigte sich, dass
die allgemeine Lebensqualitidt nur gering mit ausgeprigter sozialer Unterstiitzung korrelierte,
noch niedriger mit den Kontrolliiberzeugungen. Eine hohe Einschitzung allgemeiner Lebens-
qualitit stand dagegen bei Epileptikern, bei adrenogenitalem Syndrom und bei Bypass-Patien-
ten deutlich mit niedrigen Depressionswerten in Beziehung. Entsprechend fielen die Korrela-
tionen mit Copingstrategien der Erkrankten, vor allem Bagatellisierungen oder nur geringfligig
depressiver Verarbeitung, und einer positiven Beurteilung der Lebensqualitdt hoch aus. Auch
palliative Strategien schienen zur Steigerung der Lebensqualitit geeignet zu sein (Bullinger,
2006). Insgesamt scheint die Krankheitsverarbeitung einen wesentlichen Pradiktor fiir ein
Lebensqualitétsurteil darzustellen, der je nach Homogenitdt der Stichprobe (Bullinger et al.,
2004c) und dem Erkrankungsstadium (Bullinger, 2006) unterschiedlich hoch zur Aufklarung
beitragt.

Auf Studien zur Lebensqualitit chronisch erkrankter Kinder und Jugendlicher sowie deren
Eltern (Bullinger et al., 2004b) soll an dieser Stelle nur beispielhaft verwiesen werden

(Bullinger et al., 2006; Petersen et al., 2006; Ravens-Sieberer et al., 2005).

2.3.2 Zusammenfassung und Schlussfolgerungen

Insgesamt konnen subjektive Lebensqualitdtsurteile bei korperlichen Erkrankungen von

klinisch-medizinischen, psychosozialen oder soziodemographischen Faktoren beeinflusst
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werden. Chronisch Erkrankte berichten oftmals von eingeschriankter Lebensqualitit, die Unter-
schiede zu Gesunden sind jedoch erstaunlich gering. Eine Erkldrung liefern Anpassungs-
prozesse von Betroffenen im Zuge ihrer Auseinandersetzung mit den Erkrankungsbelastungen.
Klassische psychosoziale Priadiktoren, darunter auch die Krankheitsverarbeitung (Coping), spie-
len an dieser Stelle eine wichtige Rolle. Zwischen unterschiedlichen Erkrankungen bestehen

zudem Unterschiede im Lebensqualititsprofil.

Generell gehen organische Erkrankungen und psychisches Leiden fast immer untrennbar mit-
einander einher (von Uexkiill et al., 2003), so dass den psychosozialen Interventionen im
Bereich der somatischen Medizin ein hoher Stellenwert eingerdumt werden sollte. Nur auf diese
Weise wird der Mensch in seinem Gesamtlebenszusammenhang betrachtet. Instrumente zur
Lebensqualitdtsmessung konnen zur Ermittlung eines Bedarfs und zur Evaluation von

Interventionsmaflnahmen hilfreich sein (Bullinger et al., 2004c¢).
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3 Psychische Belastungen bei korperlichen Erkrankungen

Untersuchungen haben gezeigt, dass Personen mit korperlichen Erkrankungen héufiger durch
psychische Storungen belastet sind als die Allgemeinbevolkerung (Baumeister et al., 2004b).
Derartige Studien zur Héaufigkeit, Verteilung und zu Auftretensbedingungen psychischer
Storungen in Populationen sind einerseits grundlegend fiir versorgungspolitische Entschei-
dungen, andererseits konnen daraus gewonnene Erkenntnisse zu den Umstédnden und zur Ent-
stehung in die Pravention und Behandlung einflieBen (Arolt, 2004). Hinzu kommt, dass das
Vorliegen psychischer Storungen auch mit einer erhdhten Inanspruchnahme von Gesundheits-

leistungen in der somatischen Medizin einhergeht (Jacobi et al., 2004).

Erst seit einigen Jahren werden die Verbindungen zwischen psychischen Stérungen und korper-
lichen Erkrankungen intensiver untersucht und die Erkenntnisse in die Diagnostik und Therapie
zum Beispiel von Depressionen im Zusammenhang mit korperlichen Erkrankungen eingebun-
den. Auf diese Weise sollen die frithzeitige und sachgerechte Diagnose sowie die Behandlung
psychischer Stérungen verbessert werden (Sekundirpridvention), um negative Auswirkungen
auf die Lebensqualitit, die soziale Einbindung und den Verlauf einer somatischen Erkrankung
gering zu halten (Arolt et al., 2004). Die Moglichkeit, die Konsequenzen korperlicher Erkran-

kungen zu mildern, werden jedoch noch zu wenig ausgeschopft (Arolt, 2004).

3.1 Auftreten psychischer Storungen

Der Umgang mit psychischen Storungen bei korperlichen Erkrankungen ist eine komplexe
Aufgabe. Zunéchst beeinflussen nach Kruse, Heckrath, Schmitz, Alberti und Tress (1999) so-
wohl die Verbalisierungsfahigkeit des Patienten, die ggf. durch Stigmatisierungserleben oder
Voreingenommenheit beeinflusst wird (Jacobi et al., 2004), als auch die Weiterbildung des
Arztes und die Kommunikation zwischen Arzt und Patient das Erkennen einer Storung. Nach
Wittchen, Kessler, Beesdo, Krause, Hofler und Hoyer (2002) werden in Deutschland mehr als
die Hilfte der depressiven Erkrankungen von niedergelassenen Arzten diagnostiziert, deren
Patienten etwa zu einem Viertel psychische Stérungen nach ICD-10 aufweisen. Hinzu kommen
neun Prozent "subklinische Fille", das heifit Personen, die lediglich unter Einzelsymptomen

oder Symptomen nicht diagnostisch relevanter Schwere leiden. Dennoch kann auch bei ihnen
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das subjektive Wohlbefinden vermindert sein, begleitet von Einschrankungen bei der Alltagsbe-

wiltigung und sozio6konomischen Konsequenzen (vgl. Arolt, 2004).

3.1.1 Hiufigste psychische Storungen

Am héaufigsten treten sowohl in der ambulanten als auch der stationdren Versorgung depressive
Storungen und Alkoholmissbrauch oder —abhédngigkeit auf, im Allgemeinkrankenhaus vor allem
bei internistischen und chirurgischen Patienten. Hinzu kommen stationdr psychoorganische
Storungen und in der Allgemeinarztpraxis somatoforme Stérungen sowie Angsterkrankungen

(Arolt, 2004).

Depressive Storungen, die bei etwa 15 Prozent der primér internistisch Erkrankten auftreten,
gehen mit einem zusétzlichen Leidensdruck einher und kénnen sich negativ auf den Verlauf der
korperlichen Erkrankung auswirken (Arolt et al., 2004). Die Privalenzrate liegt zwei- bis
dreifach hoher als in der Allgemeinbevolkerung. In der Hélfte der Félle handelt es sich um
Stérungen im Sinne einer "Major Depression" (vgl. Arolt, 2004). Bei koronarer Herzerkrankung
steigt der Anteil Betroffener mit depressiven Stérungen auf 16 bis 23 Prozent, bei Herzinsuffi-

zienz sogar auf 36 Prozent (vgl. Rothermundt et al., 2004).

Im Bereich der Suchterkrankungen tritt Alkoholmissbrauch oder —abhingigkeit bei korperlich
Kranken am héufigsten auf. Hapke et al. (2006) berichten von 10-20 Prozent der Krankenhaus-
patienten und 5-10 Prozent der Patienten niedergelassener Arzte mit einem riskanten Konsum,
Missbrauch oder Abhingigkeit von Alkohol. Bei internistischen und chirurgischen Patienten
muss nach Arolt (2004) bei fast jedem dritten Mann mit einer Alkoholproblematik und bei
jedem 4.-5. Mann mit Alkoholabhéngigkeit gerechnet werden.

Zudem treten bei 5 bis 18 Prozent der Krankenhauspatienten akute bzw. chronische psycho-
organische Syndrome auf, hdufiger in hoherem Alter. Somatoforme Stérungen nach ICD-10
einschlieBlich dissoziativer Storungen und Neurasthenie scheinen bei internistischen Klinik-
patienten dhnlich hdufig wie in der Allgemeinarztpraxis aufzutreten (Arolt, 2004). Die Préiva-
lenz von Panikstorungen in der stationdren Kardiologie liegt mit 15 Prozent dagegen fiinffach

hoher als in der Allgemeinbevolkerung (Chignon et al., 1993).

Beim Vorliegen von Anzeichen einer psychischen Storung ist die Einschédtzung eines Behand-
lungsbedarfs und die Indikation fiir ein therapeutisches Vorgehen ein komplexer Prozess, der in
Studien kaum operationalisierbar ist. Es spielen sowohl erkrankungs- und personenbezogene

Variablen wie die Erkrankungsschwere, -dauer oder das Geschlecht als auch kontextbezogene
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Variablen wie das Versorgungsangebot eine Rolle. Als Behelf wird in epidemiologischen Unter-
suchungen oftmals eine Abschédtzung des Behandlungsbedarfs anhand des Schweregrades der
Erkrankung oder des Auspragungsgrades einer syndromalen Dimension vorgenommen, zum
Beispiel iiber die mit Fragebogen erhobene Depressivitit (Arolt, 2004). Dieses Vorgehen wird

auch in vorliegender Untersuchung gewéhlt.

Insgesamt machen die bisherigen Befunde zur Privalenz psychischer Stérungen bei soma-
tischen Erkrankungen die GréBenordnung des Problems deutlich. Mindestens ein Drittel aller
stationdren und ambulanten korperlich Erkrankten leiden unter psychischen Stérungen und
benotigen entsprechende Diagnostik und ggf. Behandlung (Arolt, 2004). Vor diesem Hinter-
grund wird in der vorliegenden Untersuchung das Ausmal} der psychischen Belastung beim

Marfan-Syndrom aufgegriften.

3.1.2 Zusammenhiinge von psychischen und korperlichen Erkrankungen

Korperliche Erkrankungen werden heute tiberwiegend als komplex und multifaktoriell verur-
sachtes Geschehen verstanden (Muthny, 2004). Die folgende Typologie, die die Zusammen-
hédnge zwischen psychischen und korperlichen Erkrankungen systematisiert, wird allgemein

akzeptiert (vgl. Arolt 2004; Arolt et al., 2004):

1. Die psychische und korperliche Erkrankung stehen unverbunden nebeneinander, der
vermutlich hdufigste Fall. Beispielsweise wurden in einer Studie von Arolt (1997) bei tiber
der Hilfte der Krankenhauspatienten depressive Episoden als unabhingig von der

korperlichen Erkrankung eingeschétzt.

2. Die psychische Erkrankung wird wesentlich von der korperlichen Erkrankung verursacht.
Es ist vorstellbar, dass zum Beispiel depressive Symptome als Reaktion auf die
Verarbeitung einer korperlichen Erkrankung auftreten, durch die korperliche Erkrankung
oder ihre Behandlung erst ausgelost werden oder dass ein gemeinsamer Faktor beide

Erkrankungen verursacht.

3. Die psychische Erkrankung wird durch die korperliche Erkrankung verschlimmert. Zum
Beispiel konnen Symptome und Verlauf einer bestehenden Depression durch eine

zusétzliche somatische Erkrankung verschlechtert werden.

4. Die korperliche Erkrankung wird wesentlich von der psychischen Erkrankung verursacht.

Zum Beispiel gilt als gesichert, dass schwere Depressionen einen unabhidngigen
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Risikofaktor fiir die Entstehung kardiovaskulédrer Erkrankungen darstellen.

5. Die korperliche Erkrankung wird durch die psychische Erkrankung verschlimmert. Zum
Beispiel ist das Mortalitétsrisiko nach einem Herzinfarkt bei einer schweren Depression

erhoht.

6. Korperliche Symptome haben im Sinne einer Somatisierung ihren Ursprung nicht im

Korper, sondern in der Psyche.

In der Praxis kann eine psychische Symptomatik als sekundér zur Organerkrankung, funktionell
oder im Sinne einer Komorbiditit interpretiert werden. Dies kann die Interaktion zwischen Arzt
und Patient und die Wahl eines angemessenen diagnostischen und therapeutischen Vorgehens
beeinflussen (Herrmann et al., 1995). Zudem muss betont werden, dass gerade chronische
Erkrankungen berufliche Folgen nach sich ziehen konnen, die sich aufgrund des hohen
Stellenwerts von Arbeit auf das Selbstwerterleben und die Personlichkeits- und Kompetenz-
entwicklung (Hacker, 1998) zusitzlich negativ auf den ganzheitlichen Gesundheitszustand
auswirken konnen. Ungiinstigen Entwicklungen konnte durch frithzeitige Beriicksichtigung,
zum Beispiel im Rahmen einer Rehabilitation, entgegengewirkt werden (Biirger et al., 2006).
Im Folgenden wird zur Veranschaulichung ein Fragebogen vorgestellt, der das Ausmal3 der

psychischen Belastung einer Person erfasst und der in der somatischen Medizin etabliert ist.

3.1.3 Die Erfassung von psychischen Belastungen: Der SCL-90-R

Die deutsche Version der "Symptom-Checkliste von Derogatis" (SCL-90-R) von G. H. Franke
(2002) misst die subjektiv empfundene Beeintrachtigung einer Person durch korperliche und
psychische Symptome und ist als psychodiagnostisches Instrument im deutschsprachigen Raum
verbreitet. Die heute verwendete SCL-90-R geht auf L. R. Derogatis zuriick, der eine
standardisierte Version mit 90 Items in neun Skalen und mit drei globalen Kennwerten
vorstellte. Als Vorlduferin gilt die "Discomfort Scale" (Parloff, Kellmann & Frank, 1954), die
iiber einen langen Zeitraum hinweg im Wechselspiel von Theorie und Praxis weiterentwickelt
wurde. Zudem liegt eine deutschsprachige Kurzversion vor, das "Brief Symptom Inventory"

(BSI), das seit 2000 angewandt wird (Franke, 2002).

In 90 Items erfasst die SCL-90-R aus der Selbstbeurteilungsperspektive die psychische
Situation und belastende Symptome der Betroffenen fiir die letzten sieben Tage. Sie ist fiir

Personen ab 12 Jahren geeignet, auch fiir den Einsatz in Verlaufsuntersuchungen. Die Bearbei-
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tungszeit betrdgt etwa 10-15 Minuten. Die Inhalte der neun Unterskalen werden in Tabelle 3.1

zusammengefasst (Franke, 2002).

Tabelle 3.1: Beschreibung der Unterskalen der SCL-90-R

9 Unterskalen + | Eingeschditzte Gesamtbelastung beziiglich Beispielitems, die auf eine starke Belastung
Zusatzitems der jeweiligen Unterskala hindeuten*
(Item-Anzahl) (Franke, 2002)
Gering Stark
deutet hin auf ... deutet hin auf ...
Somatisierung Leichte korperliche | Funktionelle Schmerz (Herz, Kopf, Muskeln, Riicken)
(12) Belastungen Storungen Schwindel, Schwiche, Taubheitsgefiihle
Hitzewallungen, Kilteschauer,
Atemprobleme
Zwanghaftigkeit | Leichte Arbeits-/ Ausgeprigte Gedéchtnis-/Entscheidungsschwierigkeiten,
(10) Konzentrations- Zwanghaftigkeit Beunruhigung, wiederholt auftretende
storungen unangenehme Gedanken und Ideen
Unsicherheit im | Leichte soziale Gefiihl von vélliger Verletzlichkeit, Befangenheit im Umgang mit
Sozialkontakt Unsicherheit personlicher anderen, Erleben von Ablehnung durch
©9) Unzulédnglichkeit andere, kritische Einstellung
Depressivitit Traurigkeit Schwere Depression | Hoffnungs-/Wert-/Energielosigkeit,
(13) Verlangsamung, Suizidgedanken,
Einsamkeit, sexuelles Desinteresse
Angstlichkeit Nervositit Starke Angst Anspannung, inneres Zittern, Panikattacken,
(10) (korperliche (korperliche schlimme Befiirchtungen, Ruhelosigkeit,
Manifestationen) Manifestationen) Herzjagen
Aggressivitit, Unausgeglichenheit, | Stark aggressive Unkontrollierbare Gefiihlsausbriiche, Drang
Feindseligkeit Reizbarkeit Gefiihle, Gedanken zu Gewalthandlungen, wiederholte
(6) oder Handlungen Auseinandersetzungen
Phobische Angst | Leichtere Starke phobische Agoraphobie, Furcht vor Nutzung des
@) Bedrohungsgefiithle | Angst Offentlichen Verkehrs, Meidungsverhalten,
Furcht vor Ohnmacht
Paranoides Gefiihle von Stark paranoides Gefiihl, beobachtet, ausgenutzt und nicht
Denken Minderwertigkeit, Denken anerkannt zu werden; Schuld haben andere
(6) Misstrauen (hier: als inhaltliche Denkstorung)
Psychotizismus | Leichtes Isolations-/ | Psychotisches Erleben | Gedankenentzug, Stimmen horen,
(10) Entfremdungserleben Einsamkeitsgefiihle in Gesellschaft,
anklagende Gedanken
Zusatzitems Ohne Skalenzuordnung Fragen zu Essgewohnheiten, Appetit, Schlaf,

Schuldgefiihlen, Gedanken an Sterben

* fiinfstufige Antwortskalen: tiberhaupt nicht — ein wenig — ziemlich — stark — sehr stark

Jedes Item, beispielsweise "Wie sehr litten Sie unter Kopfschmerzen?", wird auf einer fiinf-

stufigen Likert-Skala eingeschétzt. Zusétzlich zu den Einzelskalen geben drei globale Kenn-
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werte Auskunft {iber das psychische Belastungserleben einer Person iiber alle Items hinweg,
einschlieBlich der Zusatzfragen. Der erste Kennwert, der "Global Severity Index" (GSI), be-
schreibt das Ausmal} der aktuellen psychischen Belastung. Er gilt als bester Indikator fiir die
Gesamtbelastung, da er die Belastungsintensitit in Bezug zu allen Items setzt. Auf ihn wird
auch in vorliegender Untersuchung Bezug genommen. Der PSDI ("Positive Symptom Distress
Index") zeigt die Belastungsintensitit bei Items mit Belastungserleben auf, wihrend der PST
("Positive Symptom Total") Auskunft tiber die Anzahl der Items, bei denen Belastung auftritt,
gibt (Franke, 2002).

Die SCL-90-R kann im medizinpsychologischen, psychosozialen, psychotherapeutischen und
psychiatrischen Kontext eingesetzt werden. Es liegen fiir die deutsche Version Normen einer
repriasentativen Eichstichprobe von insgesamt 2141 Frauen und Ménnern zwischen 16 und

96 Jahren vor (Franke, 2002).

3.2 Angst und Depressivitiit

Angste und depressives Erleben zihlen zu den am hiufigsten berichteten Symptomen ambulant
behandelter internistischer Patienten (Herrmann-Lingen, 2001). Sie gehen bei Herzerkrankten
mit einer erhohten Mortalitdt und einem hoéheren Risiko fiir den plétzlichen Herztod einher,
zudem erhoht sich bei Depression die Wahrscheinlichkeit fiir das Auftreten eines Myokard-
infarkts (vgl. Rothermundt et al., 2004). Fiir viele weitere Symptome, wie zum Beispiel Ermii-
dung, Brustschmerz oder Schwindel, sind in mehr als der Hélfte der Félle keine Organbefunde
erkennbar (Kroenke et al., 1993). Sie konnen eine dngstliche oder depressive Symptomatik

ausdriicken.

Nach Derogatis und Wise (1989) konnen schwere somatische Erkrankungen mit typischen
Angsten einhergehen, die mit der Bedrohung der narzisstischen Integritit einhergehen, wie der
Furcht vor Verstiimmelung oder dem Verlust der Lebensenergie. Hinzu kommen die Furcht vor
korperlichem Kontroll- und Autonomieverlust sowie Todes- und Trennungsangst. Auftretende
Angste wirken von auBen oft nachvollziehbar, kénnen jedoch eine Eigendynamik entwickeln
und den Krankheitsverlauf und die Bewiltigung ungiinstig beeinflussen (vgl. Herrmann-

Lingen, 2001).
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3.2.1 Klinisches Bild und Behandlung

Die empirische Forschung der letzten 10 Jahre hat belegt, dass bei Erkrankungen des Herzens
die Interaktion zwischen Korper und Psyche sehr bedeutsam ist. Das Herz ist von grofler meta-
phorischer Bedeutung, es steht zum Beispiel fiir Liebe, Verdnderung und Abschied. Es gilt
dariiber hinaus als "Spiegel des Selbst" (Ermann, 2005) und nimmt eine zentrale Bedeutung fiir

die Funktionsfahigkeit des Korpers ein (Rothermundet et al., 2004).

Herzerkrankungen verursachen eine starke emotionale Belastung, sie stellen eine existentielle
Bedrohung dar und kénnen dauerhaft Angste und depressives Erleben auslosen. Gleichzeitig
sind psychiatrische Erkrankungen wie Depressionen, Panikstorungen oder andere Angsterkran-
kungen unabhéngige Risikofaktoren fiir die Entstehung koronarer Herzerkrankungen, da sie mit
einer physiologischen Aktivierung einhergehen, die sich negativ auf das GefiaBsystem auswirkt.
Kardiale und psychische Erkrankung beeinflussen sich folglich gegenseitig in negativer Weise,
mit dem Ergebnis einer erhohten Morbiditdt und Mortalitit. Dieser Zusammenhang konnte vor
allem fir koronare Herzerkrankungen und depressive Storungen nachgewiesen werden
(Glassman & Shapiro, 1998). Einer interdisziplindren Behandlung dieser Patienten sollte daher
ein hoher Stellenwert zukommen. Differentialdiagnostisch kommt erschwerend hinzu, dass
gleiche Symptome auf kardiologische oder psychiatrische Erkrankungen hinweisen konnen,
zum Beispiel Thoraxschmerzen als Ausdruck einer Panikstorung oder einer kardialen Ischéamie.
Auch konnen Erschopfung oder Appetitlosigkeit sowohl auf eine depressive Storung als auch
auf eine Herzinsuffizienz ggf. mit Leberbeteiligung hindeuten. Zusitzliche Hinweise fiir die
Zuordnung konnen Informationen iiber das Lebensalter, weitere Symptome sowie eine ausfiihr-

liche Anamnese geben (vgl. Rothermundt et al., 2004).

Die Erhebung von Depressivitit und Angst bei Herzerkrankten sollte aufgrund dieser
Problematik der Symptomzuordnung durch einen Fragebogen erfolgen, der nicht primér korper-
liches Symptomerleben erfasst. Diesen Anspruch erfiillt die "Hospital Anxiety and Depression
Scale" (HADS) von Zigmond und Snaith (1983), die an kardiologischen Patienten fiir die
Anwendung in der somatischen Medizin entwickelt wurde. Die deutsche Version des Frage-
bogens, der HADS-D (Herrmann & Buss, 1995), wird aufgrund der Herzbeteiligung beim

Marfan-Syndrom auch in der vorliegenden Untersuchung eingesetzt.



Kapitel 3 - Psychische Belastungen bei kérperlichen Erkrankungen 32

3.2.2 Die Erfassung von Angst und Depression: Der HADS-D

Mit 14 Items erfasst der HADS-D Angst und Depressivitit bei Erwachsenen mit primér
somatisch wahrgenommenen Beschwerden. Erfasst werden vorwiegend graduelle Unterschiede
bei leichter ausgepragten psychischen Beeintrachtigungen, ohne korperliche Indikatoren des
psychischen Befindens abzubilden. Die Beurteilung erfolgt durch die Betroffenen selbst,
bezogen auf die letzten sieben Tage. Die Bearbeitungsdauer betrdgt etwa 2-5 Minuten (Herr-

mann et al., 1995).
Die Items der Skalen fiir Angst und Depression werden im Folgenden kurz charakterisiert:

Angst: Allgemeine Befiirchtungen, Sorgen, Nervositit, motorische Anspannung oder Ent-
spannungsdefizite (entsprechen zum Teil der Generalisierten Angststorung nach

ICD 10)

Depression: Zentraler Verlust an Motivation und Lebensfreude, Interessenverlust, Freudlo-
sigkeit und Antriebsverminderung (entsprechen zum Teil den Depressiven

Episoden nach ICD 10)

Der HADS-D wird in nahezu allen Bereichen der Medizin eingesetzt. Die Antworten erfolgen
auf vierstufigen Skalen. In der somatischen Medizin wird er vorwiegend als Screening-
verfahren, zur Differentialdiagnose funktioneller Stérungen oder zur Dokumentation reaktiver
Storungen beim Verlauf korperlicher Erkrankungen angewendet. Es liegen Normen von
5579 kardiologischen Patienten und 279 Gesunden vor sowie klinische Cut-Off-Werte fiir die

orientierende Einzelfalleinschitzung (Herrmann et al., 1995).

3.2.3 Behandlungsmafinahmen als Chance und Risiko

Neben biologischen, psychologischen und sozialen Determinanten kann auch die Behandlung
einer somatischen Erkrankung zur Entstehung depressiver Symptome und Angste beitragen.
Moderne invasive Therapieverfahren, wie zum Beispiel die Implantation eines Defibrillators
oder eine Herz- oder Knochenmarkstransplantation, erdffnen den Betroffenen neue Chancen,
konnen jedoch auch traumatisierend wirken. Sowohl vor als auch nach einem Eingriff konnen
Angste, depressive Storungen, Anpassungsstorungen und auch sexuelle Funktionsstérungen
auftreten, die begleitender Unterstiitzung beziiglich der Krankheitsverarbeitung bediirfen (Arolt

et al., 2004). Das Risiko fiir eine verminderte therapeutische Mitarbeit ("Non-Compliance") ist
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wiederum bei depressiven Personen durchschnittlich um das dreifache erhoht (D1 Matteo et al.,

2000; vgl. Arolt et al., 2004).

Zudem muss bei korperlich Kranken in Betracht gezogen werden, dass die medikamentdse
Behandlung der somatischen Erkrankung mit psychischen Nebenwirkungen wie beispielsweise
einer depressiven Symptomatik einhergehen kann. Zum Beispiel werden Betarezeptorenblocker
oder Kalziumantagonisten, die beim Marfan-Syndrom oftmals kontinuierlich eingenommen
werden, seit langem als depressiogen eingestuft, das heiflt es konnen bei der Einnahme gehéuft

depressive Symptome auftreten (vgl. Arolt et al., 2004).

Die Diagnostik und Behandlung einer depressiven Symptomatik bei korperlich Kranken ist
auch aufgrund der eventuellen Suizidgefahr unverzichtbar. Somatische Erkrankungen, vor
allem neurologische, gelten als Risikofaktoren fiir Suizidalitdt. Nach Kleespies, Hughes und
Gallacher (2000) korrelieren Todeswiinsche nicht nur mit unertraglichen Schmerzen und dem
Fortschreiten einer korperlichen Erkrankung, sondern auch mit empfundener Hoffnungs-
losigkeit, dem Gefiihl, anderen zur Last zu fallen, sowie mit dem Kontrollverlust iiber sich
selbst. In der Behandlung sollten folglich die Diagnostik und ggf. die Behandlung einer depres-
siven Storung, eine angemessene Schmerztherapie sowie die Unterstiitzung der korperlichen

Funktionsfihigkeit einen hohen Stellenwert einnehmen (Arolt et al., 2004).

Im Rahmen der Arzt-Patient-Beziehung nimmt im Zuge der Bestrebungen hin zu mehr
Partizipation des Patienten das Selbstmanagement chronisch Erkrankter, das heifit das Erlernen
eines eigenverantwortlichen Umgangs mit der eigenen Krankheit sowie die gleichberechtigte
Teilhabe an medizinischen Entscheidungen (Shared Decision Making), in der Behandlung an
Wichtigkeit zu. Betroffene sollen ihre eigenen Ziele, Erwartungen und Befiirchtungen duflern.
In einem gemeinsamen Diskussionsprozess mit dem Arzt soll eine verantwortungsvolle Ent-
scheidung getroffen werden. Es besteht die Aussicht, dass auf diese Weise die Behandlungs-
zufriedenheit, die Compliance und die Verantwortungsiibernahme des Betroffenen - letztlich
das gesamte Behandlungsergebnis - verbessert werden kann. Zu diesem Ziel tragen sowohl die
emotionalen Einstellungen und das gegenseitige Interesse von Arzt und Patient bei, als auch
zum Beispiel die zeitlichen Rahmenbedingungen und der Zugang zu aktuellen Informationen

und deren Vermittlung in der Behandlungssituation (Faller, 2006).

Zusammenfassend kann die drztliche Behandlung einerseits durch medizinische Interventionen
zum Auftreten von Angsten und Depressivitit beitragen, andererseits aber auch richtungs-

weisend das Erlernen des Umgangs mit einer somatischen Erkrankung fordern. Auf die hohe
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Bedeutung der Arzt-Patient-Beziehung im Rahmen der Krankheitsverarbeitung wird im

weiteren Verlauf noch néher eingegangen.

3.3 Psychische Storungen bei ausgewéhlten Erkrankungen

Im Folgenden wird ndher auf die Komorbiditit von psychischen Storungen und somatischen
Erkrankungen eingegangen. Der Schwerpunkt wird dabei auf kardiale und orthopéddische
Erkrankungen gesetzt, da beim Marfan-Syndrom oftmals kardiovaskuldre und skelettale Be-

schwerden unterschiedlicher Schwere auftreten.

Psychische Storungen bei somatischen Erkrankungen — eine epidemiologische Studie aus
dem deutschsprachigen Raum

In der Studie von Hérter, Hahn, Baumeister, Reuter und Bengel (2006) wurden etwa
3150 Patienten mit chronischen kardiologischen, orthopadischen, onkologischen, pneumologi-
schen und endokrinologischen Erkrankungen mit Screening-Fragebogen zu ihrer psychischen
Belastung, Angstlichkeit, Depressivitit und zu Alkoholmissbrauch befragt, etwa 700 davon
zusidtzlich in einem klinischen Interview. Die Teilnehmer nahmen alle an einer stationdren
medizinischen Rehabilitation teil. 37 Prozent der kardiologisch und 40 Prozent der orthopédisch
Erkrankten berichteten - dhnlich wie die anderen Erkrankungsgruppen - von mittleren bis star-
ken psychischen Belastungen. Auffillige Angstlichkeit, erfasst mit dem HADS-D (Herrmann et
al., 1995; Skalenrohwert > 10), trat mit knapp 20 Prozent bei onkologischen, pneumologischen
und orthopédischen Patienten signifikant haufiger auf als bei kardiologischen (12 Prozent) und
endokrinologischen (14 Prozent). Der Anteil erhohter Depressivitit (HADS-D; Skalenroh-
wert > 10) lag bei onkologischen Patienten mit 16 Prozent deutlich hoher als bei den
kardiologisch Erkrankten mit zehn Prozent, den orthopéddischen Patienten mit 13 Prozent und
allen tibrigen Gruppen. Zudem waren bei 18 Prozent der kardiologischen und bei 13 Prozent
der orthopddischen Patienten alkoholbezogene Probleme erkennbar. Die Lebenszeitprivalenz
mindestens einer psychischen Storung lag in der Studie bei 49 Prozent fiir kardiologische und
bei 62 Prozent fiir orthopddische Erkrankungen. Eine aktuell diagnostizierte Storung lag bei
16 Prozent der kardiologischen und bei 23 Prozent der orthopadischen Patienten vor (Hérter et

al., 2006).

Die Untersuchung verdeutlicht insgesamt die Notwendigkeit zur Diagnostik psychischer
Storungen und entsprechender psychosozialer Maflnahmen bei somatischen Erkrankungen

(Harter et al., 2006). Zusétzlich zeigt sie durch einen zusétzlichen Vergleich mit der Allgemein-
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bevolkerung, dass kardiovaskuldr und muskoskelettal Erkrankte deutlich stirker durch psychi-
sche Storungen belastet sind (Baumeister et al., 2004b). Folglich ist auch beim Marfan-Syn-
drom, das zu Manifestationen an beiden Organsystemen fithren kann, eine hohere Belastung

durch Angste und Depressivitit anzunehmen.

Koronare Herzerkrankungen und Herzinsuffizienz

In den letzten 10 Jahren wurden die komplexen und oftmals wechselseitigen Zusammenhénge
zwischen koronarer Herzerkrankung (KHK) und depressiven Stérungen intensiv untersucht. Es
gilt inzwischen als gesichert, dass Depressionen bei Herzgesunden einen unabhingigen
Risikofaktor fiir die Entwicklung koronarer Herzerkrankungen darstellen. Nach Glassman und
Shapiro (1998) erhoht eine schwere Depression das KHK-Risiko um das drei- bis vierfache. Bei
etwa 20 Prozent der Patienten mit KHK bzw. nach einem Myokardinfarkt treten schwere,
tiberwiegend monatelang andauernde Depressionen auf (Musselman et al., 1998), unter
Einbeziehung leichter Formen der Depression sind es sogar 40 Prozent. Zudem gelten
Depressionen als unabhingiger Risikofaktor kardialer Mortalitdt, zum Beispiel korreliert ihr
Schweregrad nach einem Infarkt noch nach fiinf Jahren mit dem Mortalitétsrisiko. Das
Mortalititsrisiko flir einen Herztod ist bei Patienten mit Depression um den Faktor drei erhoht
(Lesperance et al., 2002). Auch phobische Angste gehen bei Herzerkrankten mit einer dreifach
hoheren Mortalitdt einher. Zusammenhéinge zwischen Angststorungen und der Entstehung von

Herzerkrankungen sind jedoch nicht bekannt (vgl. Rothermundt et al., 2004).

Eine Herzinsuffizienz, die iiberwiegend aus koronaren Erkrankung entsteht, geht in der Regel
mit spiirbaren Symptomen und Einschrankungen im Alltagsleben einher. Nach Freedland, Rich,
Skala, Carney, Davila-Roman und Jaffe (2003) leiden 20 Prozent der Betroffenen an einer
schweren, 16 Prozent an einer leichteren Depression. Zudem scheinen Depressionen, zumindest
fir Frauen, einen unabhédngigen Risikofaktor fiir die Entstehung einer Herzinsuffizienz darzu-

stellen (Williams et al., 2002).

Zusammenfassung und Schlussfolgerungen

Insgesamt zeigen die dargestellten Ergebnisse, dass depressive Stérungen oder Angst und eine
korperliche Erkrankung in komplexer Weise miteinander interagieren. Sie gehen mit psychi-
scher Belastung einher, erhohen das Mortalitédtsrisiko und kénnen sich negativ auf den Verlauf
der somatischen Erkrankung auswirken. Das Auftreten von Depressivitdt bis hin zu schwerer

Depression, die als Risikofaktor fiir die KHK-Entstehung gilt, liegt in Abhdngigkeit von den
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Diagnosekriterien zwischen 10 und 40 Prozent, wihrend ausgeprigte Angste bei 10-15 Prozent
der kardiologischen bzw. 20 Prozent der orthopiddischen Patienten auftreten. Die Ergebnisse
legen nahe, dass psychologisch-therapeutische MaBnahmen die Bearbeitung von Angsten und
Depressivitit einschlieBen sollten. Nach Muthny (2004) sollen Interventionen nach einem
Ereignis schwerpunktméBig stiitzend und motivierend gestaltet sein. "Sackgassen der

Verarbeitung" (zitiert nach Muthny, 2004, S. 115) sollen wenn moglich vermieden werden.
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4 Krankheitsverarbeitung bei korperlichen Erkrankungen

Die Forschung zur Krankheitsverarbeitung entwickelte sich aus zwei zentralen Vorldufern, den
Abwehrmechanismen der psychoanalytischen Abwehrlehre (A. Freud, 1936) und aus der
Stressforschung. Unter Bewiltigungsverhalten fallen alle Versuche, die Menschen bei be-
lastenden Lebensereignissen unternehmen, um mit den internen und externen Anforderungen
umzugehen (Lazarus et al., 1984). Es steht im Mittelpunkt der Forschung, welche Formen der
Verarbeitung sich giinstig auswirken und bei schweren Erkrankungen iiberlebensforderlich sind
bzw. welche Formen negative Konsequenzen nach sich ziehen und ggf. psychosozialen

Interventionen zugénglich sind (Muthny, 2004).

4.1 Definitionen

Krankheitsbewiltigung verfolgt das Ziel, zwischen der eigenen Person und der Umwelt eine
Passung aufrecht zu erhalten bzw. bei einer Erkrankung ein Gleichgewicht aufzubauen (Adap-
tation). Der Weg dorthin fiihrt, wie in Abbildung 4.1 zusammengefasst, iiber Abwehr- und
Copingprozesse, das heillt iiber bewusste und unbewusste sowie aktiv planvolle und automa-

tisch ablaufende Verhaltensweisen (Schiilller, 1994).

Gesamtheit an

Adaptationsprozessen

Abwehr | < »| Coping
Beispiele fiir Beispiele fiir
Abwehrmechanismen: Coping-Prozesse:
Verleugnung Informationssuche
Isolierung Schicksalsglaube
Rationalisierung Spannungsabbau
Regression Sinngebung
Projektion Optimismusstrategien

Abbildung 4.1: Adaptationsprozesse in der Krankheitsverarbeitung
(eigene Darstellung nach Schiifler, 1994)
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Die psychoanalytische Abwehrlehre postuliert, dass Menschen bei innerpsychischen Kon-
flikten, die zum Beispiel durch eine hohe Belastung aufgrund einer Erkrankung aktualisiert
werden konnen, Abwehrmechanismen einsetzen, um ihr inneres Gleichgewicht aufrecht zu
erhalten. Abwehrmechanismen wie zum Beispiel "Verleugnung" werden als begrenzt oder gar
nicht bewusstseinsfdhig, als personlichkeitsgebunden und zeitlich {tiberdauernd definiert
(Muthny, 2004). Beispielsweise kann die Bedrohlichkeit einer Erkrankung, ihre Existenz tiber-
haupt oder auftretende Gefiihle von eigener Verletzlichkeit oder Sterblichkeit verleugnet wer-
den (SchiiBler, 1994; Filipp et al., 2003). Traditionell werden Abwehrvorgidnge als unbewusste
Versuche verstanden, die verhindern sollen, dass vergangene traumatische Erfahrungen
wiederbelebt werden (Filipp et al., 2003). Sie sind primir durch Fremdbeurteilung erfassbar
(SchiiBler, 1994).

In der Stressforschung stehen dagegen Bewertungs- und Verarbeitungsprozesse im Mittelpunkt,
die nach dem Konzept von "Coping" im lerntheoretischen bzw. verhaltenstherapeutischen
Verstiandnis weitgehend beobachtbar sind. Sie bilden primér die Auseinandersetzungen mit der
aktuellen Situation ab (Filipp et al., 2003) und umfassen psychosoziale, kognitive und
emotionale Prozesse (Schiiller, 1994). Die systematische Copingforschung begann 1966 mit
der Veroffentlichung von "Psychological Stress and the Coping Process" von Richard S.
Lazarus. Bereits in den 50er Jahren gab es Vorlduferarbeiten (Beutel, 1990). Unter Coping
werden primdr Versuche verstanden, die bei der Verarbeitung belastender Situationen zur
Adaption beitragen (Filipp et al., 2003). Copingprozesse konnen durch Selbst- und Fremd-
beurteilung erfasst werden (SchiiBller, 1994).

In neueren Phasenmodellen der Bewiltigung wird eine strikte Trennung zwischen Abwehr- und
Copingvorgingen als nicht mehr sinnvoll erachtet. Es wird betont, "da3 beide [Vorgénge; Anm.
der Autorin] Teile des Auseinandersetzungsprozesses sind und sich wechselseitig ablosend
auftreten konnen" (zitiert nach Filipp et al., 2003, S. 302). Es kommt hinzu, dass Bewdltigungs-
reaktionen und ihre subjektiven Funktionen differenziert betrachtet werden miissen, in Abhén-
gigkeit von der Person und der spezifischen Situation. So kann die Leugnung einer Krankheit
voriibergehend funktional vor Uberwiltigung schiitzen, aber gleichzeitig bezogen auf die

Compliance dysfunktional werden.

Der Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (Muthny, 1989), der in vorliegender
Untersuchung wegen seiner weiten Verbreitung und des hohen Konkretheitsgrades der Verar-

beitungsstrategien als Erhebungsinstrument verwendet wird, beruht auf den Uberlegungen der
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Stressforschung. Er wird in Kapitel 4.3.2 ndher erldutert. Coping-Strategien sind in Anlehnung
an Schiiler (1994) der Selbstbeurteilung mittels Fragebogen besser zugénglich, von einer
Fremdbeurteilung muss aufgrund der Rahmenbedingungen der Untersuchung abgesehen wer-

den. Die weiteren Ausfithrungen beschrinken sich deshalb primir auf Coping-Prozesse.

4.2 Krankheitsverarbeitung im Sinne von Coping

Die Krankheitsverarbeitung umfasst die Ebenen Denken, Fiihlen und Handeln. Coping verfolgt
das Ziel, Belastungen im Zusammenhang mit Lebensereignissen positiv zu beeinflussen und
eine erfolgreiche Anpassung zu erreichen (Muthny, 2004). Heim (1986) definiert in Anlehnung
an Lazarus und Folkman (1984):

"Krankheitsverarbeitung ist die Gesamtheit der Prozesse, um bestehende oder erwartete
Belastungen im Zusammenhang mit Krankheit emotional, kognitiv oder aktional
aufzufangen, auszugleichen oder zu meistern."

(zitiert nach Muthny, 2004, S. 102)

Schwere korperliche Erkrankungen konnen mit einem Bedrohungs- und Belastungserleben
sowie negativen Auswirkungen auf die Lebensqualitét einhergehen. Die Belastung kann entwe-
der von der Erkrankung selbst, von ihrer Behandlung oder den Erkrankungskonsequenzen

ausgehen. Zu typischen Belastungen der meisten korperlichen Erkrankungen gehoren vor allem

folgende (Muthny, 2004):
- Irreversibilitdt oder ein progrienter Verlauf (z.B. Chronizitét)
- Objektive und subjektive Lebensbedrohung (z.B. reduzierte Lebenserwartung)

- Geringe Kontrollierbarkeit (z.B. Abhingigkeit von Arzten; Krankheitsprognose,
reduzierte korperliche Leistungsfihigkeit)

- Soziale Auswirkungen (z.B. Einschrankungen in beruflichen und privaten Rollen oder der

Zukunfts- und Lebensplanung)

- Auswirkungen auf die Person selbst (z.B. Selbstbild, emotionales Gleichgewicht,

Bedrohung korperlicher Integritit).
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Hinzu koénnen zum Beispiel folgende krankheitsspezifische Belastungen kommen (Muthny,

2004):

- Korperliche Stigmata (z.B. verdandertes Aussehen, Amputationen),

- Chronische Schmerzen,

- Einschridnkungen in der Lebensfiihrung (z.B. sportliche Einschrdnkungen),

- Stigmatisierende Reaktionen der Umwelt (z.B. auf veréndertes Aussehen) oder

- Aversiv erlebte Therapien (z.B. chirurgische Eingriffe, Chemotherapie bei Krebs).
Zusitzlich kann auch die Behandlung, die oftmals kontinuierlich tiber lange Zeitrdume erfolgt,
mit Bedrohungserleben und Angsten einhergehen (Muthny, 2004):

- Bedrohung des Lebens, der Gesundheit bzw. der korperlichen Integritét (z.B. Todesangst,

Angste vor Operationen)

- Bedrohung des Selbstwertgefiihls und des Selbstbildes (z.B. Identitét eines Kranken,
Makel von Behinderung)

- Bedrohung von Sozialbeziehungen (z.B. Partnerschaft und korperliche Attraktivitét, lange
Krankenhausaufenthalte)

- Bedrohung wirtschaftlicher Existenz (z.B. berufliche Einschrankungen, finanzielle

Einbullen)

- Einschridnkungen der zukiinftigen Lebensgestaltung (z.B. eigene Nachkommen)

Die subjektive Bewertung einer Belastung ist von Person zu Person unterschiedlich. Oftmals ist
bei korperlichen Erkrankungen die Auseinandersetzung mit einem Kontrollverlust beziiglich
gesundheitlicher Ereignisse und die Akzeptanz ihrer Endgiiltigkeit, zum Beispiel bei chroni-
schem Verlauf, unerldsslich (Filipp et al., 2003). Bei der Suche nach einem Sinn fiir das
Geschehene und einem Ersatz fiir das Verlorene sowie fiir die Hinwendung zum weiteren Leben
miissen oftmals lange und schmerzhafte Prozesse der Krankheitsverarbeitung durchlaufen

werden.

4.3 Wege der Krankheitsverarbeitung

Bewiltigungsverhalten wird individuell unterschiedlich gestaltet und wirkt sich auf die subjek-

tive Bewertung des eigenen Lebens aus. Durch individuelle Bewiltigungsprozesse ldsst sich
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etwa das "Zufriedenheitsparadox" (siche Abbildung 4.2) erklidren. Es beschreibt, dass Men-
schen auch unter objektiv schlechten Lebensbedingungen, zum Beispiel bei Erkrankungs-
belastungen, solange existentielle Mindestanforderungen nicht unterschritten werden, ihr sub-
jektives Wohlbefinden haufig deutlich hoher einschitzen als dies "von auflen" nachvollziehbar

ist (vgl. Herschbach, 2002; Staudinger, 2000).

Positiv Obj ektive Negativ
+ Lebensbedingungen -
z.B. Leben ohne/mit
Krankheitsbeschwerden
¥ Subjektive M
- Lebensbewertung -
\_v_/

"Zufriedenheitsparadox"

z.B. Lebensfreude trotz
Krankheitsbeschwerden

Abbildung 4.2: Objektive Lebensbedingungen und subjektive Lebensbewertung

Verarbeitungsprozesse hingen eng mit subjektiven Theorien der Betroffenen zusammen, zum
Beispiel iiber die Ursachen fiir ihre Erkrankung im Sinne von Selbst-Attributionen (Muthny,
2004). Den subjektiven Krankheitstheorien widmet sich ein eigenstindiger Theorie- und
Forschungsbereich, auf den an dieser Stelle nur beispielhaft verwiesen werden soll (Faller,
2005; Onkologie: Verres et al. 1998). Horowitz und auch andere Autoren postulieren von der
Konfrontation mit einem traumatischen Ereignis ausgehend einen Prozess, in dem die
Betroffenen sich den "schlechten Nachrichten" des Lebens stellen und sie in ithr Selbst- und

Weltbild integrieren miissen (Horowitz, 1979; Filipp et al., 2003).

Selbstkonzepte sich gesund fiihlender Menschen

Stuhr, Lamparter, Deneke, Oppermann, Hoppner-Deymann, Biihring und Trukenmiiller (2001)
sind ausgehend vom Paradigma der Salutogenese von Antonovsky mittels verstehender Typen-
bildung der Frage nachgegangen, wie es auch schwer belasteten Menschen gelingt, gesund zu
bleiben. Sie interviewten Erwachsene, die sich korperlich und seelisch gesund fiihlten, das heil3t
ein eigenes Gesundheitsgefiihl aufgebaut haben. Als zentral erwies sich bei den Gesunden

"Funktionieren" im Sinne einer Fahigkeit, das eigene Leben selbstbestimmt zu gestalten (aktive
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Lebensbewiltigung). Kurzzeitige Krisen konnten bewdéltigt werden. Ein "gutes Objekt", das in
vielen Varianten auftrat und als wichtige Eigenschaft "Schutz" bot, war duflerlich vorhanden
oder konnte internalisiert werden. Solange der zentrale Lebensentwurf nicht bedroht war, fiihl-
ten sich die Teilnehmer gesund, es imponierte aber auch ihre Fahigkeit, trotz Riickschlidgen
wieder Hoffnung zu schopfen und sich wieder aufzurichten. Als grundlegende Basis erwies sich
Vertrauen. Ein Gesundheitsgefithl trotz extremer Belastungen, wie sie zum Beispiel
Krankheiten mit sich bringen konnen, wies der Ideal-Typus "Alle Belastungen der Welt" auf. Im
liegt folgende Idee zugrunde: "Ich habe alles tiberlebt. Letztlich kann mir nichts mehr passieren.
Aber ich muf} etwas fiir mich tun, tdglich und konsequent." (zitiert nach Stuhr et al., 2001,
S. 107). Folglich umschreibt dieser auf empirischer Basis begriindete Ideal-Typus ein dhnliches

Phinomen wie das zuvor erlduterte "Zufriedenheitsparadox".

4.3.1 Empirische Erkenntnisse iiber Verarbeitungsstrategien

Wichtige Wege bei der Verarbeitung von Krankheiten wurden zum Beispiel von Muthny (1989,
2004) aufgezeigt. Eine Auswahl ist in Tabelle 4.1 zusammengefasst. Einige Untersuchungen an
Personen mit unterschiedlichen korperlichen Erkrankungen haben verdeutlicht, dass die
Betroffenen der Arzt-Patient-Beziehung (z.B. genau den d#rztlichen Rat befolgen, Arzten
vertrauen) eine hohe Bedeutung bei der Krankheitsverarbeitung einrdumen. Fiir koronar Herz-
erkrankte nimmt sie neben der Informationssuche sogar den hochsten Stellenwert ein. Die
Interaktion von Arzt und Patient kann folglich die Krankheitsverarbeitung stark mitgestalten.
Onkologische und MS-Patientinnen betonten vor allem die Wichtigkeit von "Kampfgeist".
Ubereinstimmend schitzten alle Teilnehmer Selbstermutigung, Vorsatz intensiver Lebens-

gestaltung ("carpe-diem") und Trost in der Religion als wichtig ein (Muthny et al., 1992).
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Tabelle 4.1: Einige Beispiele fiir Wege zur Krankheitsverarbeitung

Beispiele aus dem Freiburger Fragebogen | Vertrauen in Arzte setzen

Krankheit. beit FKV)
?K;u tI:Z;: 7 ;;; )verar eitung ( ) Die Krankheit als Schicksal annehmen

Anderen Gutes tun wollen

Sich vornehmen, intensiver zu leben

Erfolge und Selbstbestitigung suchen

Beispiele fiir wichtige Wege bei der Informationssuche
Krankheitsverarbeitung I hnah aler U N
(Muthny, 2004, S. 104) nanspruchnahme sozialer Unterstiitzung

bzw. sozialer Riickzug

Gefiihle ausleben bzw. kontrollieren

Depressive Verarbeitung, Resignation

Selbstaufwertung

Je nach Person, Art des belastenden Ereignisses, situativem Kontext oder Bewertungszeitpunkt
und —perspektive kann sich ein Bewiltigungsverhalten als adaptiv oder maladaptiv erweisen
(Filipp et al., 2003). Befragt man etwa Arzte und Patienten nach dem Auftreten und der Niitz-
lichkeit verschiedener Verarbeitungsmodi, fallen die Urteile keinesfalls {ibereinstimmend aus.
Zum Beispiel gaben Dialysepatienten in einer Untersuchung an, dass sie Vertrauen in Arzte,
Compliance, Kampfgeist und Selbstermutigung als Wege zur Verarbeitung wihlen, wihrend
Arzte vorwiegend Dissimulation, Nicht-wahrhaben-Wollen, Griibeln und starke Gefiihlskon-
trolle bei ihren Patienten wahrgenommen haben. Die Arzte zeigten zudem ausgeprigte Voran-
nahmen zu schédlicher und niitzlicher Verarbeitung, schédtzen zum Beispiel depressive Verarbei-
tung als generell negativ ein (Muthny, 1988). Oftmals wirkt sich jedoch erst ein Zusammenspiel

mehrerer Strategien positiv aus (Filipp et al., 2003).

Filipp und Klauer (1988) haben die grofle Vielfalt an Bewéltigungsreaktionen zu drei Grund-
dimensionen, in denen sich verschiedene Reaktionen unterscheiden, zusammengefasst (vgl.

Filipp et al., 2003):
1. Aufmerksamkeitsfokus und Realititstestung

Fithren Bewiltigungsreaktionen zur Abkehr von der Belastungsquelle oder zur Hinwen-
dung? Stehen Betroffene im Kontakt mit der Realitit? Beispiele fiir eine Abkehr sind zum

Beispiel die Leugnung von Symptomen oder mentales Ausblenden durch Arbeit.



Kapitel 4 - Krankheitsverarbeitung bei kérperlichen Erkrankungen 44

2. Soziale Eingebundenheit

Bewiltigungsreaktionen konnen Unterschiede im Bediirfnis nach Zuwendung bei Belastun-

gen widerspiegeln. Richten sie sich auf die soziale Umwelt? Riickzug?

3. Ebene der Reaktion

Werden kognitive oder aktionale Bewiltigungsformen gewihlt? (z.B. Sinngebung oder

Flucht aus dem Alltag)

Ist das Bewiltigungsverhalten "emotions-" oder "problemzentriert", das heif3t steht die Re-
gulation aversiver Emotionen (z.B. Angst, depressive Verstimmung) oder die Beseitigung

der Belastungssituation mit Vordergrund?

Im Anschluss werden einige Moglichkeiten dargestellt, wie Bewdltigungsstrategien erhoben

werden konnen.

4.3.2 Die Erfassung von Strategien bei der Krankheitsverarbeitung

Erkenntnisse iiber die Krankheitsverarbeitung einer Person konnen unter anderem durch
Beobachtung, Interviews oder Fragebogen zur Fremd- und Selbstbeurteilung gesammelt wer-
den. Eine Zusammenstellung von Messverfahren zur Selbst- und Fremdbeurteilung, auf dem
theoretischen Hintergrund der Abwehrlehre bzw. des Coping, konnen Muthny (2004) entnom-
men werden. Im deutschen Sprachraum weit verbreitet sind der Freiburger Fragebogen zur
Krankheitsverarbeitung (FKV, Muthny, 1989), die Trierer Skalen zur Krankheitsbewéltigung
(TSK, Klauer et al., 1993) sowie die "Berner Bewiltigungsformen" (BEFO, Heim et al., 1991),

einem der wenigen tiberpriiften Verfahren zur Fremdbeurteilung (Schiiler, 1994).

Der Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung

Mit 35 Items erfasst die Kurzform des FKV von F. A. Muthny (1989) fiinf Modi der Krank-
heitsverarbeitung auf den Ebenen von Kognition, Emotion und Verhalten. Das Verfahren kann
zur Selbst- und Fremdbeurteilung (FKV-LIS-SE und —FE) eingesetzt werden, auch zu Verlaufs-
untersuchungen. Zudem liegt eine ausfiihrliche Form vor, die sich aus 102 Items und 12 Skalen
zusammensetzt. Die Bearbeitung der Kurzformen benétigt etwa 5-15 Minuten (Muthny, 1989).
Der Fragebogen kann fiir Personen ab 16 Jahren verwendet werden. In Tabelle 4.2 werden die
finf Modi der Krankheitsverarbeitung der Kurzform (FKV-LIS-SE) inhaltlich zusammen-
gefasst.
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Gemessen wird die Intensitdt des Einsatzes der Modi. Der FKV kommt vor allem bei chroni-
schen korperlichen Erkrankungen und Folgeerscheinungen akuter Erkrankungen zum FEinsatz.
Das belastende Ereignis, auf das sich die Einschidtzung der Krankheitsverarbeitung beziehen
soll, wie zum Beispiel in vorliegender Untersuchung die Notwendigkeit, mit einer chronischen
Erkrankung leben zu miissen, kann durch variable Instruktionen untersuchungsspezifisch fest-
gelegt werden (Muthny, 1989). Die Inhaltsvaliditit kann als gesichert gelten, da die Fragebogen
anhand theoretischer Coping-Konstrukte und anerkannter Dimensionen der Krankheitsverar-

beitung entwickelt wurden (Muthny, 1989).

In der Copingforschung sollte, sofern die Moglichkeit besteht, das Ziel verfolgt werden,
Untersuchungsdaten zur Krankheitsverarbeitung aus Fremd- und Selbstbeurteilung gleicher-
mallen zu erheben, da alleinige Selbstbeurteilung primir bewusste Strategien erfasst und die
Beurteilung emotionaler Zustidnde im allgemeinen weniger differenziert austfillt. Die Beurtei-
lungsperspektive hat zudem Auswirkungen auf die Einschitzung zum Beispiel der "Niitzlich-
keit" oder "Effektivitdt" einer Strategie. Es miissen Verfilschungstendenzen sowohl bei der
Fremdbeurteilung (z.B. Halo-Effekt, Grundposition und Erfahrung des Untersuchers) als auch
bei der Selbstbeurteilung (z.B. soziale Erwiinschtheit, Bagatellisierung, Ubertreibung) im
Rahmen der Ergebnisinterpretation beriicksichtigt werden (SchiiBler, 1994). In der aktuellen
Untersuchung kann eine Fremdbeurteilung aufgrund der gegebenen Rahmenbedingungen nicht

erfolgen.
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Tabelle 4.2: Beschreibung der Unterskalen des FKV-LIS-SE

Nr. | Fiinf Modi der Krankheits- Wie stark treffen die Aspekte jeweils zu?*

verarbeitung (Muthny, 1989)

(Item-Anzahl)

1 Depressive Verarbeitung Ungeduld und Reizbarkeit, Selbstmitleid, Griibelneigung, Hadern mit

%) dem Schicksal, sozialer Riickzug

2 Aktives problemorientiertes Informationssuche, Aktive Anstrengungen zur Problemlésung, Planen

Coping und umsetzen, entschlossen gegen die Krankheit ankdmpfen, intensiver

(5) leben

3 Ablenkung und Selbstaufbau | Sich mehr génnen, sich mehr Mut machen, Suche nach
5) Selbstbestitigung, Ablenkungsversuche, Abstand gewinnen wollen
4 Religiositit und Sinnsuche Krankheit als Schicksal annehmen, Trost im religiosen Glauben suchen,
%) Sinnsuche, Trost dass andere schlimmer dran sind, anderen Gutes tun
wollen
5 Bagatellisierung und Nicht-wahrhaben-wollen, Herunterspielen von Bedeutung und Tragweite,
Wunschdenken Waunschdenken und Tagtrdume
3)
6 Zusatzitems Beispiele:

(12) Galgenhumor entwickeln, Gefiihle unterdriicken, Selbstbeherrschung,
Stimmungsverbesserung durch Alkohol oder Beruhigungsmittel, Arzten
misstrauen bzw. vertrauen, den drztlichen Rat befolgen, sich umsorgen
lassen, Hilfe annehmen, Schuld zuweisen

* fiinfstufige Antwortskala: gar nicht — wenig — mittelméBig — ziemlich — sehr stark

Hinzu kommt, dass nahezu alle Verhaltensweisen, die eine Person zeigt, im Zusammenhang mit
Bewiltigung stehend verstanden werden konnen (Filipp et al., 2003). Insofern sollte nach
SchiiBler (1994) in Untersuchungen der personliche und situative Kontext mit erhoben werden,
um Anhaltspunkte fiir die Bedeutung eines Verhaltens im Rahmen komplexer Bewiltigungs-

reaktionen erlangen zu konnen.

4.4 Modelle der Belastungsverarbeitung

Aus der Vielfalt von Modellen der Belastungsverarbeitung, die sich zum Beispiel in der
Lebensqualititsforschung bewidhrt haben, um subjektive Lebensqualitdtsurteile zu erkliaren
(Baumeister et al., 2004a; Bullinger, 2004c), werden im Folgenden zwei Modelle néher
beschrieben. Im Modell von Lazarus (1991) stehen vorwiegend bewusst und willentlich
ablaufende kognitive und emotionale Bewertungs- und Verarbeitungsprozesse bei der Bewil-
tigung von Belastungen im Mittelpunkt. Das Modell von Horowitz (1979) dagegen beschreibt
vorwiegend unbewusste und automatisch ablaufende Prozesse der Anndherung an und der
Abwendung von der Belastungsquelle im Sinne psychoanalytischer Theorien, durch die eine

Integration eines belastenden Ereignisses in das Selbst- und Weltbild ermoglicht wird. Alle
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Prozesse sind am Auseinandersetzungsprozess beteiligt und sollten nicht als strikt getrennt
betrachtet werden (Filipp et al., 2003). In beiden Modellen besteht das Ziel der Auseinan-
dersetzung mit der Belastungsquelle darin, nach dem Lebensereignis wieder ein inneres Gleich-
gewicht aufzubauen. Zufriedenheit und ein handhabbares Belastungsausmal} sollen erreicht
werden. Auch in der aktuellen Untersuchung wird bei den Personen mit Marfan-Syndrom das
Auftreten von Verarbeitungsstrategien, die einen Riickschluss auf derartige Bewdéltigungs-
prozesse zulassen, angenommen. Die Strategien werden mit dem Freiburger Fragebogen zu
Krankheitsverarbeitung (Muthny, 1989) erfasst. lThre Annahme ist unerldsslich, um zum
Beispiel das Phidnomen zu erkldren, dass sich Menschen, wie im "Zufriedenheitsparadox"
(Staudinger, 2000) oder im empirischen Ideal-Typus "Alle Belastungen der Welt" (Stuhr et al.,

2001) beschrieben, unter widrigen Umstdnden wohl fiihlen kénnen.

4.4.1 Das Stressmodell von R. S. Lazarus

Die Konfrontation mit einem potentiell belastenden Lebensereignis fiihrt nach dem Modell von
Lazarus (1991) zu einem Aufeinandertreffen von situativen Anforderungen mit der indivi-
duellen kognitiven Verarbeitung des Betroffenen. Hiervon hingt wiederum die individuelle

Bewiltigung des Lebensereignisses ab.

Die Ausgangssituation, eine Person-Umwelt Beziehung, beschreiben einerseits situative Varia-
blen, das heif3t Anforderungen, Ressourcen und Grenzsetzungen, mit denen die Person umgehen
muss, und die zum Beispiel eine Bedrohung oder Verunsicherung bedeuten. Andererseits
flieBen Personlichkeitsvariablen mit Auswirkungen auf die Gefiihle der Person ein, wie zum
Beispiel verfolgte Motive und Annahmen {iber sich selbst und die Welt, die im bisherigen

Leben gewonnen wurden (Lazarus, 1991).

Die Einschétzung dariiber, wie bedeutsam eine Situation fiir eine Person ist, ist abhidngig von

individuellen Bewertungen (Lazarus, 1991):
1. Die Bewertung der personlichen Relevanz ("primary-appraisals")
2. Die Bewertung der eigenen Ressourcen zur Bewiltigung ("secondary-appraisals")

Reichen die vorhandenen Ressourcen zur Bewiltigung aus? Welche Moglichkeiten zum
Coping gibt es? Das Erleben einer "Uberwiltigung" fithrt zu Stress. Bei ausreichenden
Ressourcen werden dagegen Moglichkeiten zum Umgang mit der Situation gesucht. Der

Betroffene setzt sich mit seiner Lage auseinander, sucht neue Wege, um seine emotionale
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und situative Situation zu verbessern, und erlernt Schritt fiir Schritt die fiir ithn effektiven

Bewiltigungsstrategien.
3. Die Neubewertung ("re-appraisals")

Es erfolgt ein Vergleich mit der Ausgangssituation und ggf. eine Anpassung innerpsy-

chischer und duflerer Bewertungsmalstédbe.

Lazarus unterscheidet zwischen emotionsregulierendem Coping, bei dem emotionale Erregung
ohne Auseinandersetzung mit der Ursache abgebaut wird, und problemorientiertem Coping. Bei
letzterem stehen Handlungen, Handlungsvermeidung und die Suche nach Informationen, um
sich an die dueren Gegebenheiten anzupassen, im Vordergrund. Langfristig werden positive
Effekte auf wiederkehrende oder dauerhafte emotionale Belastungen und deren Auswirkungen
auf die soziale Funktionsfidhigkeit der Person, das subjektive Wohlbefinden und den Gesund-

heitszustand erwartet (Lazarus, 1991).

Auch eine chronische Erkrankung wie das Marfan-Syndrom kann als belastendes Lebens-
ereignis verstanden werden, das die erlduterten Prozesse nach sich zieht. Beispielsweise konnte
eine intensive Suche der Befragten nach eigener Selbstbestdtigung und Erfolg als derartiger

Hinweis interpretiert werden.

4.4.2 Modell der Verarbeitung eines belastenden Lebensereignisses von
R. Horowitz

Nach diesem Verarbeitungsmodell (Horowitz, 1979) kann die Konfrontation mit einem bedroh-
lichen Lebensereignis zu einer voriibergehenden emotionalen Uberwiltigung, einem "Schock",
fiihren. Daran schlieft ein Auseinandersetzungsprozess mit der Belastungsquelle an, in dem
sich Phasen der Leugnung und der Aufmerksamkeitszuwendung abwechseln. Derartige Pro-
zesse der Anndherung und Vermeidung lassen sich bis auf psychoanalytische Theorien des
Durcharbeitens und der Abwehr (S. Freud, 1915) zuriickverfolgen (Filipp et al., 2003). In
Abbildung 4-3 wird der Bewiltigungsprozess graphisch veranschaulicht.
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"Leugnung"
z.B. selektive Unaufmerksamkeit
Bedrohliches s "Schock” Durcharbeiten
Lebensereignis 2B. Panik, Integration
Erschopfung "Aufmerksamkeitszuwendung"

z.B. intrusive Gedanken

Abbildung 4.3: Bewiiltigung eines belastenden Lebensereignisses
(eigene Darstellung nach Horowitz 1979)

MaBgeblich fiir das Oszillieren zwischen Leugnung und Aufmerksamkeitszuwendung ist
einerseits das individuelle Bediirfnis, emotional nicht {iberwiltigt zu werden, andererseits das
Bediirfnis, den Kontakt mit der Realitéit zu erhalten. Gesteuert durch beide Bediirfnisse wech-
seln sich zum Beispiel Zeiten selektiver Unaufmerksamkeit und unkontrollierbarer intrusiver
Gedanken beim Betroffenen ab, bis diese Schwankungen mit der Zeit an Intensitét verlieren. In
einer Phase des Durcharbeitens kann dann allmédhlich das Lebensereignis akzeptiert und in das
eigene Selbst- und Weltbild integriert werden (Horowitz, 1979; Filipp et al., 2003). Auch
chronische oder progriente Erkrankungen wie das Marfan-Syndrom verlangen von den Betrof-

fenen eine dauerhafte Integration in das Selbstbild.

Anzeichen fiir "Leugnung" kénnen zum Beispiel in Gefiihllosigkeit, Einengung der Aufmerk-
samkeit, Griibeln mit Verlust des Realitdtsbezugs, rigidem Funktionieren im Alltag, Trdu-
mereien oder in der Verleugnung bedeutender Wahrnehmungen bestehen. Die Hinwendung zur
Belastungsquelle kann sich dagegen durch Gefiithlsschwankungen, Schreckhaftigkeit, Gefiihl
des Kontrollverlusts, Hypervigilanz, Intrusionen oder gedankliche Abwesenheit zeigen
(Horowitz, 1979). Als Ausdruck einer derartigen Leugnung koénnten beispielsweise ausgepragte
Bagatellisierungen oder eine stark depressive Verarbeitung bei einer Erkrankung wie dem

Marfan-Syndrom verstanden werden.
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5 Annahmen

Im Folgenden werden die Fragestellungen und Annahmen erldutert, die dieser Untersuchung
zugrunde liegen. Im Hintergrund stehen Erkenntnisse aus der Literatur zu chronisch-soma-
tischen Erkrankungen sowie zu medizinischen und psychosozialen Auswirkungen des Marfan-
Syndroms, auf die in den vorangegangenen Kapiteln eingegangen wurde. Bisher haben sich nur
wenige Studien mit dem psychischen Befinden beim Marfan-Syndrom beschéftigt (siehe
Kapitel 1.4). Das primdre Ziel der vorliegenden Untersuchung besteht darin, zu einem
moglichst differenzierten Bild von den Personen zu gelangen, die mit Verdacht auf Marfan-

Syndrom am UHZ Hamburg untersucht wurden.

Am Anfang der Uberlegungen steht, dass das Marfan-Syndrom mehrere typische Belastungs-
faktoren somatischer Erkrankungen vereinigt, die die Alltagsbewdltigung der Betroffenen
beeinflussen. Beispiele hierfiir sind der chronisch-progriente Verlauf, die genetische Vererb-
barkeit, die Gefahr lebensbedrohlicher Zwischenfille, die korperliche Belastungseinschrankung
sowie Manifestationen an mehreren Organsystemen, die oft von Symptombelastungen und
verdndertem Aussehen begleitet sind. Bei einer Vielzahl somatisch Erkrankter wird in der
Literatur iibereinstimmend von einer ausgepragten psychischen Belastung, von Angst oder
Depressivitit berichtet (vgl. Arolt, 2004; Hérter et al., 2006; Herrmann-Lingen, 2001). Zudem
hat die Lebensqualititsforschung gezeigt, dass Personen mit chronischen Erkrankungen ihre
Lebensqualitdt verglichen mit Personen ohne Erkrankung insgesamt geringer einschitzen
(vgl. Baumeister et al., 2004a, 2004b; Bullinger, 2006; Ellert et al., 1999). Es kommt hinzu,
dass bei einer Studie zum Marfan-Syndrom (De Bie et al., 2004) die Mehrheit der Betroffenen

eine geringe Zufriedenheit mit dem eigenen Korperkonzept aufwies.

In Anlehnung an diese Erkenntnisse wird in der vorliegenden Untersuchung das psychische
Befinden der Betroffenen durch folgende Komponenten erfasst: Das Korperkonzept, die
Lebenszufriedenheit, die gesundheitsbezogene Lebensqualitdt, das Ausmal} psychischer Bela-

stung sowie das Auftreten von Angsten und Depressionen.
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5.1 Das psychische Befinden in der Gesamtstichprobe (Annahmen 1 und 2)

Fiir den Vergleich mit der Allgemeinbevélkerung wird fiir die Gesamtheit der Untersuchungs-
teilnehmer, die alle unter mindestens einer chronischen Erkrankung leiden, folgende erste

Annahme aufgestellt.

Annahme 1: Bei der Gesamtheit aller Untersuchungsteilnehmer treten im Vergleich zur
Allgemeinbevoilkerung EinbuBlen im psychischen Befinden auf. Es werden eine
erhohte psychische Belastung, eine reduzierte Zufriedenheit und ein negativ

eingeschitztes Korperkonzept erwartet.

Angst und Depression im Vergleich zu kardiologischen Patienten

Das Marfan-Syndrom manifestiert sich hauptsdchlich am kardiovaskuldren und skelettalen
Organsystem sowie an den Augen. Herzerkrankungen fiithren oft zu dhnlichen Beschwerden wie
das Marfan-Syndrom und werden in vergleichbarer Weise medizinisch behandelt (siche Kapitel
3.2.3). Zudem wird beim Marfan-Syndrom wegen der Gefahr lebensbedrohlicher kardio-
vaskuldrer Komplikationen im Allgemeinen eine kontinuierliche kardiologische Betreuung
angeboten (sieche Kapitel 1.2). Aufgrund dieser Parallelen wird angenommen, dass erkran-
kungsbezogene Angste und Depressionen bei Marfan-Patienten in #hnlicher Ausprigung
auftreten wie bei kardiologischen Patienten. Hinzu kommt, dass aufgrund der moglichen
skelettalen Manifestationen des Marfan-Syndroms auch Ahnlichkeiten zu orthopidischen
Patienten vorstellbar sind oder sogar bei Beteiligung beider Organsysteme eine
Belastungskumulation auftritt. Laut der Literatur treten bei etwa 10-40 Prozent internistischer
Erkrankungen Depressionen auf (Arolt et al., 2004; Freedland et al., 2003; Harter, 2006),
wihrend Angststorungen bei etwa 10-15 Prozent kardiologischer Patienten erkennbar werden
(Chignon et al., 1993; Harter, 2006). In Anlehnung an diese Erkenntnisse wird folgende

Annahme aufgestellt.

Annahme 2: Das Ausmall an Angst und Depression fiir die Gesamtheit aller Untersuchungs-

teilnehmer féllt &hnlich hoch oder héher als bei kardiologischen Patienten aus.

Bei den ersten beiden Annahmen wird die Charakterisierung der Personengruppe mit Verdacht
auf Marfan-Syndrom ausschlieBlich durch die durchschnittliche Auspragung des Erlebens der

Gesamtstichprobe reprisentiert.
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5.2 Untergruppen im psychischen Befinden und in der Krankheits-
verarbeitung (Annahme 3)

Um die untersuchten Personen moglichst differenziert beschreiben zu koénnen, werden die
Teilnehmer entsprechend eines taxonomischen Forschungsansatzes in mehrere Untergruppen
unterteilt. Im Hintergrund steht die Annahme von Meyer (1984), nach der die Mehrheit der
vielfiltigen psychosozialen Phinomene, die bei einer spezifischen Erkrankungsentitét (z.B. dem
Marfan-Syndrom) auftreten, durch wenige Gruppen mit verschiedenen Merkmalskonstella-
tionen beschrieben werden konnen. Es gibt es nicht genau einen Typ von Marfan-Patienten, der

durch ein spezifisches psychisches Befinden charakterisierbar ist.

Erkenntnisse der Lebensqualititsforschung stiitzen die Annahme vielfdltiger psychosozialer
Auswirkungen einer spezifischen Erkrankung. So hat sich gezeigt, dass Erkrankte ihre Lebens-
qualitét oft positiver einschitzen, als dies von aullen zu erwarten wére. Bei diesem Phédnomen,
das in der Literatur als "Zufriedenheitsparadox" (vgl. Herschbach, 2002; Staudinger, 2000)
bezeichnet wird oder durch den empirischen Ideal-Typus "Alle Belastung der Welt" (Stuhr et
al., 2001) im Rahmen der Selbstkonzepte sich gesund fiihlender Menschen umschrieben wird,
liefern individuelle Prozesse der Krankheitsverarbeitung, die mit "response shifts" (Norman,
2003; Wilson, 2000) einhergehen, einen wichtigen Erkldrungsbeitrag. Es wird angenommen,
dass Anpassungsprozesse die Akzeptanz eines belastenden Geschehens ermoglichen, so dass im
Verlauf keine erhohte psychische Belastung und beeintrichtigte Lebensqualitidt bestehen bleibt.
Auf diesem Hintergrund werden in der vorliegenden Untersuchung zusitzlich verschiedene
Modi der Krankheitsverarbeitung erfasst. In Anlehnung an diese Erkenntnisse wird die zentrale

dritte Annahme aufgestellt:

Annahme 3: Die Untersuchungsteilnehmer konnen in mehrere Untergruppen unterteilt
werden, die sich in ihrem psychischen Befinden und der Krankheitsverarbeitung

voneinander unterscheiden.

Ergénzend wird beziiglich der drztlich beurteilten Erkrankungsschwere davon ausgegangen,
dass sie das Belastungsausmal} der Betroffenen zwar beeinflusst, individuelle Anpassungs- und
Bewertungsprozesse aber auch hier das psychische Befinden wesentlich mitbestimmen.
Erkenntnisse aus der Literatur, wonach psychische und koérperliche Erkrankungen mehrheitlich
unverbunden nebeneinander stehen (vgl. Arolt et al., 2004), stiitzen diese Annahme. In Anleh-

nung an die Lebensqualitdtsforschung hidngen zudem subjektive Lebensqualitéitsurteile bei
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korperlichen Erkrankungen nicht ausschlieBlich mit klinisch-medizinischen, sondern auch mit

psychosozialen oder soziodemographischen Faktoren zusammen (Baumeister et al., 2004a).

In der vorliegenden Untersuchung werden in Anlehnung an die Lebensqualitédtsforschung bei
korperlichen Erkrankungen auch psychosoziale und soziodemographische Faktoren sowie
Charakteristika des Erkrankungs- und Behandlungsverlaufs erfasst und in die Interpretation
einbezogen. Die Explikation dieser Annahmen erfolgt in Kapitel 6.4 im Anschluss an die Erldu-

terung der gewihlten Methodik.
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6 Methodik

In der vorliegenden Untersuchung sind Personen, die in den letzten Jahren wegen des Verdachts
auf Marfan-Syndrom am UHZ Hamburg medizinisch untersucht wurden, hinsichtlich ihrer
psychischen Belastung, Lebensqualitdt und Krankheitsverarbeitung befragt worden. Um einen
moglichst lebensnahen Eindruck vom Alltagsleben und von den Problemen der Betroffenen zu
erhalten, sind im Vorfeld mehrere Menschen mit Marfan-Syndrom telefonisch interviewt
worden. Der Leitfaden kann Anhang A.1 entnommen werden. Die Auswahl inhaltlich addquater
Fragebogen und passender Zusatzfragen sollte auf diese Weise sichergestellt werden. Aus
Griinden der Durchfiihrungsdkonomie und der Vergleichbarkeit mit Normwerten wurde eine
schriftliche Querschnittsbefragung mit standardisierten Selbstbeurteilungsfragebogen gewéhlt.
Die Unterlagen wurden postalisch zugesandt, so dass zugleich eine hohe Anonymitit

sichergestellt werden konnte (Friedrichs, 1990).

6.1 Schriftliche Befragung

Im Mittelpunkt der vorliegenden Untersuchung steht die Erhebung des psychischen Befindens
und der Krankheitsverarbeitung aus der Perspektive der Betroffenen. Dazu sind standardisierte
Selbstbeurteilungsfragebogen eingesetzt worden, die in addquater Weise subjektive Belastungs-
und Lebensqualititsurteile erfassen. Selbstbeurteilungsverfahren, die bis auf Robert S.
Woodworth zuriickgehen, ermdglichen den Befragten, iiber ihr eigenes Befinden Auskunft zu
geben. Gleichzeitig bleibt die Vergleichbarkeit mit Normwerten erhalten. Die Erfassung von
Dimensionen psychischer Stérungen mit Selbstbeurteilungsfragebdgen stellt zudem ein
gangiges Verfahren in der somatischen Medizin dar (Arolt, 2004). Hinzu kommt, dass dieses

Vorgehen die Erreichbarkeit geographisch verstreut lebender Teilnehmer gewéhrleistet hat.

6.1.1 Untersuchungsdurchfiihrung und Inhalte

Als Teilnehmer kamen insgesamt etwa 200 Méanner und Frauen zwischen 20 und 72 Jahren in
Betracht, die im Grofraum Hamburg und einem Umkreis von mehreren Hundert Kilometern
leben. Alter, Sprachkenntnisse und der Gesundheitszustand der Teilnehmer ermdéglichten den
Einsatz anerkannter Fragebogen, deren Verstindlichkeit durch ihren langjdhrigen Einsatz als

gesichert gelten kann.
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Durchfiihrung

Der Erstkontakt mit den potentiellen Teilnehmern erfolgte telefonisch. Die Studienbe-
dingungen, das heif3t die Untersuchungsinhalte, die Ziele, die Freiwilligkeit der Teilnahme und
die Gewihrleistung des Datenschutzes wurden erldutert. Bei Einverstindnis wurden die
Studienunterlagen per Brief zugesandt. In den Studienunterlagen wurde nochmals schriftlich
tiber alle Bedingungen aufgeklédrt und auf Ansprechpartner fiir Riickfragen verwiesen. Zudem
wurden die Teilnehmer gebeten, die bearbeiteten Fragebogen und Zusatzfragen innerhalb von
zwel Wochen in einem beigefligten neutralen, adressierten und frankierten Riickumschlag an
das UHZ Hamburg zuriickzusenden. Etwa vier Wochen nach der Zusendung wurden alle zuvor
kontaktierten Personen nochmals angerufen, um an die Riicksendung zu erinnern oder aufge-

tretene Fragen zu beantworten.

Dieses Vorgehen stellte eine hohe Anonymitét sicher und gestattete zugleich zu jedem Zeitpunkt
Riickfragen von Seiten der Teilnehmer. Die Daten wurden in anonymisierter Form zusam-
mengefasst und nach Abschluss der Befragung mit dem statistischem Analysepaket SPSS®
14.0 (SPSS Inc., 2005) ausgewertet.

Inhalte

Neben dem psychischen Befinden und der Krankheitsverarbeitung wurden auch medizinisch-
klinische Faktoren (Erkrankungsschwere) sowie umfassende soziodemographische und psycho-

soziale Faktoren miterhoben. Die Befragung gliederte sich in drei Abschnitte:

Teil I:  Allgemeine Fragen

Teil II: Marfan-Syndrom: Fragen zu Diagnosestellung und Alltag

Teil III: Standardisierte Selbstbeurteilungsfragebogen

Die Inhalte der Abschnitte I und II sowie die Zusatzfragen kénnen Anhang A.2 entnommen
werden. Im Abschnitt I1I sind von allen Teilnehmern folgende Fragebogen bearbeitet worden:

1. Erfassung der Gesundheitsbezogenen Lebensqualitit:

SF-36: Fragebogen zum Gesundheitszustand (Bullinger et al., 1998)

2. Erfassung der Lebenszufriedenheit:

FLZ: Fragebogen zur Lebenszufriedenheit (Fahrenberg et al., 2000)
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3. Erfassung des psychischen Belastungserlebens:
SCL-90-R: Die Symptom-Checkliste von Derogatis (Franke, 2002)

4. Erfassung von Angst und Depressivitdt in der somatischen Medizin:

HADS-D: "Hospital anxiety and depression scale" (Herrmann et al., 1995)

5. Erfassung des Korperkonzepts:
FKKS: Die Frankfurter Korperkonzeptskalen (Deusinger, 1998)

6. Erfassung verschiedener Modi der Krankheitsverarbeitung:
FKV-LIS-SE: Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (Muthny, 1989)

Die Fragen zur Soziodemographie und die verwendeten Instruktionen entsprachen den Frage-
bogenstandards. Die Beurteilungen sollten sich auf das aktuelle Befinden der Teilnehmer in den
letzten sieben Tagen beziehen. Um eine Beziehung zur chronischen Erkrankung Marfan-Syn-

drom sicherzustellen, wurde folgende Ergénzung vorgenommen:

"Sollte Thnen der Zeitraum von 1 Woche als allzu untypisch fiir Ihre Erkrankung
erscheinen, dann betrachten Sie bitte den kiirzesten Zeitraum, fiir den Sie personlich

Ihre aktuelle Situation bzw. Ihr momentanes Befinden angemessen einschétzen konnen."

Im Folgenden wird néher auf die Auswertung der Fragebogen und die im weiteren verwendeten

Kennwerte eingegangen.

6.1.2 Fragebogenauswertung

Die Fragebogenauswertung erfolgte nach den vorgegebenen Richtlinien der Autoren. Im
Anschluss werden die Kennwerte der Fragebogen zusammengestellt, die der Untersuchungs-
auswertung zugrunde liegen. Sie bilden die Variablen, die das psychische Befinden und die
Krankheitsverarbeitung der Teilnehmer operationalisieren. Da der Inhalt des Fragebogens zur
Erfassung des Korperkonzepts (FKKS) bisher nicht erldutert wurde, wird einleitend ndher auf

ihn eingegangen.

Der FKKS: Die Erfassung des eigenen Korperkonzepts

Die Frankfurter Korperkonzeptskalen (FKKS) von I. M. Deusinger (1998) erfassen mit
64 Items das Bild, das eine Person beziiglich des auf den Korper bezogenen Bereichs ihres
Selbst entwickelt hat. In neun Skalen werden Einstellungen, das heit Uberlegungen, Einschiit-

zungen, Bewertungen, Gefiihle und Handlungen zum eigenen Korper erfasst. Sie werden als zur
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Personlichkeit gehorend verstanden. Bei der Konstruktion der FKKS wurde a priori ange-
nommen, dass psychisch gesunde Personen im Laufe ihrer Sozialisation "glinstige" oder
"positive" Korperkonzepte im Sinne sozialer Erwiinschtheit entwickeln konnten. "Negative"
Korperkonzepte weisen dagegen auf psychische Probleme hin, die mit Hilfe der Skalen

eingegrenzt bzw. spezifiziert werden konnen (Deusinger, 1998).

Die Beurteilung des Korperkonzepts erfolgt durch die Betroffenen selbst, die mindestens
12 Jahre alt sein sollten, und erfordert zur Bearbeitung etwa 20 Minuten. Jede Skala kann in

Untersuchungen auch einzeln eingesetzt werden. Die Inhalte der Skalen werden in Tabelle 6.1

beschrieben.

Tabelle 6.1: Beschreibung der Unterskalen der FKKS

Neun Unterskalen
(Item-Anzahl)

Beschreibung der Einstellungen zum Korper (positiv/negativ)
(Franke, 2002)

Gesundheit und korperliches
Wohlbefinden (6)

Allgemeinzustand: Fiihlt sich die Person eher gesund und korperlich
kraftig? Oder eher krank und kraftlos? Sto6t sie an korperliche Grenzen?

Pflege des Korpers und duflere
Erscheinung, Funktionsfahigkeit
des Korpers (8)

Verhalten gegeniiber dem Korper: Ist gesunde Erndhrung, Schiaf,
Achtsamkeit auf Gesundheit und Aussehen ausreichend?

Wert von Gesundheit: Nimmt die Person Einfliisse zwischen Korper
und Psyche wahr?

Korperliche Effizienz (10)

Wie empfindet die Person ihre korperliche Stirke und Zghigkeit, ihre
motorischen Fahigkeiten und ihre Beweglichkeit?

Motorisches Verhalten: Nimmt sie sich als sportlich, ungeschickt,
schwerfillig, steif oder verkrampft wahr?

Korperkontakt (6)

Korperliche Néihe zu anderen: Wird sie als angenehm empfunden? Wird sie
fiir das Wohlbefinden gesucht und gebraucht? Ist sie Quelle von
Unbehagen?

Sexualitét (6)

Sexualitdit: Bestehen Schwierigkeiten? Bestehen Sorgen bzgl. eigener
Attraktivitit fiir das andere Geschlecht? Austausch von Zirtlichkeiten?

Selbstakzeptanz des Korpers (6)

Biologische Funktionen und Asthetik des Korpers: Werden Mingel
wahrgenommen? Schonheitsfehler? Ist die Person mit ihrem Aussehen
zufrieden? Will sie Teile ihres Korpers austauschen?

Akzeptanz des Korpers durch
andere (4)

Beurteilung dsthetischer Aspekte durch andere: Die eigene Anziehungs-
kraft? Reaktionen auf die duBere Erscheinung? (Haut, Gang)

Aspekte der eigenen
korperlichen Erscheinung (14)

Gestalt, Figur oder Grifie: Wird sie als zu dick, zu diinn oder zu klein
eingeschitzt?

Haare, Gesicht, Ohren, Hcinde, Stimme: Farbe? Form? Hassliches oder
gepflegtes Aussehen?

Dissimilatorische
Korperprozesse (4)

Eigener Korpergeruch: Als angenehm oder storend empfunden?
Mundgeruch?

Die Antwort fiir jedes Item erfolgt auf sechsstufigen Likert-Skalen. Die Auswertung kann nach

Einzelskalen und skaleniibergreifend erfolgen. In das "Gesamtkorperkonzept" flieBen vorwie-
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gend Aspekte gesundheitlichen Wohlbefindens ein, wie die korperliche Leistungsfahigkeit und
das Gefiihl, sich den Alltagsanforderungen gewachsen zu fiihlen. Hinzu kommen das ganzheit-
liche Wohlbefinden, wie etwa die Zufriedenheit mit der eigenen duBerlichen Erscheinung, mit
der sozialen Einbindung und Anerkennung. Detaillierte Informationen zur Trennschérfe der
Items konnen Deusinger (1998) entnommen werden. Der FKKS wurde in der vorliegenden
Untersuchung eingesetzt, da die konstitutionellen Verdnderungen durch das Marfan-Syndrom
und der Hinweis aus der Studie von De Bie et al. (2004) negative Auswirkungen auf die

Bewertung des eigenen Korperkonzepts vermuten lassen.

Das Verfahren wird im medizinischen Bereich beispielsweise zur Personlichkeitsdiagnostik
angewandt. Es liegen geschlechts- und altersspezifische Normwerte von insgesamt 3562 Méin-
nern und Frauen der Normalbevolkerung im Alter zwischen 20 und 93 Jahren vor. Auf diese

Stichprobe wird in vorliegender Untersuchung Bezug genommen (Deusinger, 1998).

In der vorliegenden Untersuchung erfolgte die Auswertung des Fragebogens nach dem Schema
der Summierten Bewertungen nach Likert. In die Auswertung wurden ein Kennwert fiir das
"Gesamtkorperkonzept" und die Skalenwerte aller neun Unterskalen einbezogen. Die Summe
aus allen Unterskalenwerten bildet den Kennwert fiir das "Gesamtkorperkonzept". Bei den
Daten handelt es sich um Prozentrénge, die anhand der Normtabellen fiir Ménner und Frauen
(N=3562) fiir jeden Teilnehmer aus dessen Rohwerten gebildet wurden (Deusinger, 1998). Je
hoher ein Wert ausfillt, desto zufriedener ist die Person. Fehlende Angaben sind durch einen
Erwartungswert, berechnet als gerundeter Mittelwert {iber vorhandene Items der Skala, ersetzt
worden. Es sind nur Datensédtze einbezogen worden, bei denen maximal eine Angabe pro

Unterskala fehlt. Explizite Empfehlungen der Autoren liegen diesbeziiglich nicht vor.

Die Auswertung des SF-36: Der Fragebogen zum Gesundheitszustand

In die Auswertung sind zwei Kennwerte des SF-36 fiir die "korperliche Gesundheit" und die
"psychische Gesundheit" einbezogen worden. Die Daten liegen als T-Werte vor, die auf der
Normstichprobe standardisiert sind. Auf die Fragebogeninhalte wurde bereits in Kapitel 2.2.1
ndher eingegangen. Der SF-36 wurde fiir die vorliegende Untersuchung ausgewihlt, da er sich
international als Standardinstrument fiir die Erfassung subjektiver Gesundheit etabliert hat. Er
wird in klinischen Untersuchungen sowie in der epidemiologischen Forschung verwendet und
ist mittlerweile auch im deutschsprachigen Raum das am héufigsten eingesetzte Instrument zur

Erfassung gesundheitsbezogener Lebensqualitdt (Bullinger et al., 2004a). Zudem betont er den
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gesundheitlichen Aspekt bei der Lebensqualitit, der durch das Marfan-Syndrom beeintrachtigt

sein kann.

Je hoher ein Fragebogenwert ausfillt, umso zufriedener ist die befragte Person. Fehlende
Angaben sind entsprechend der Empfehlungen der Autoren durch einen Erwartungswert,
berechnet als Mittelwert iiber vorhandene Items der Skala, ersetzt worden. Es sind nur Daten-
sdtze einbezogen worden, bei denen mindestens 50 Prozent der Angaben einer Skala vorhanden

waren (Bullinger et al., 1998).

Die Auswertung des FLZ: Der Fragebogen zur Lebenszufriedenheit

Aus dem FLZ sind ein Kennwert fiir die "allgemeine Lebenszufriedenheit" und alle zehn
Skalenwerte der Unterskalen (Lebensbereiche) in die Auswertung eingegangen. Die "allge-
meine Lebenszufriedenheit" wurde aus der Summe der Unterskalenwerte gebildet, mit Aus-
nahme der Unterskalen Arbeit und Beruf, Ehe und Partnerschaft sowie der Beziehung zu den
eigenen Kindern. Sie gingen aufgrund hidufig fehlender Werte nicht in die Summenwert-
berechnung ein (Fahrenberg et al., 2000). Die Fragebogeninhalte wurden bereits in
Kapitel 2.2.2 erlautert. Der FLZ wurde fiir die vorliegende Untersuchung ausgewihlt, da er die
Lebenszufriedenheit in zehn Bereichen des Alltags abbildet. Bei Patienten mit einem Marfan-
Syndrom werden durch die Erkrankung umfangreiche Auswirkungen auf die Lebenszu-

friedenheit vermutet, die mit Hilfe des FLZ ggf. néher eingegrenzt werden konnen.

Die Daten liegen als Stanine vor, die anhand der Normtabellen fiir Manner und Frauen
(N=2870) fiir jeden Teilnehmer aus den Rohwerten gebildet wurden. Je hoher ein Wert austillt,
umso zufriedener ist die befragte Person. Fehlende Angaben sind durch einen Erwartungswert,
berechnet als Mittelwert {iber vorhanden Items der Skala, ersetzt worden. Entsprechend der
Empfehlung der Autoren sind nur Datensdtze einbezogen worden, bei denen maximal eine
Angabe pro Unterskala bzw. bei Berechnung der Allgemeinen Lebenszufriedenheit insgesamt

maximal sieben Angaben der relevanten Unterskalen fehlten (Fahrenberg et al., 2000).

Auswertung der SCL-90-R: Die Symptom-Checkliste von Derogatis

In die Auswertung wurde der Kennwert GSI ("global severity index") einbezogen, der das
Gesamtausmal} der psychischen Belastung repriasentiert. Der Rohwert des GSI wurde fiir jeden
Teilnehmer an der reprédsentativen Eichstichprobe (N=2141) in einen geschlechtsspezifischen

T-Wert transformiert. Auf die Fragebogeninhalte wurde bereits in Kapitel 3.1.3 néher einge-



Kapitel 6 - Methodik 60

gangen. Die SCL-90-R wurde fiir die vorliegende Untersuchung ausgewihlt, da sie ein eta-

bliertes Verfahren in der somatischen Medizin darstellt, das seit vielen Jahren eingesetzt wird.

Je hoher ein Fragebogenergebnis ausfillt, desto stirker ist die Belastung einer Person._Fehlende
Angaben fithren zu einer entsprechenden Reduzierung des Divisors bei der Summenwert-
berechnung. Entsprechend der Autorenempfehlungen wurden nur Datensdtze mit maximal

18 fehlenden Angaben im Gesamtfragebogen einbezogen (Franke, 2002).

Auswertung der HADS-D: Die ""Hospital anxiety and depression scale"

In die Auswertung sind der "Angstwert" und der "Depressionswert" des HADS-D eingegangen.
Fiir die Analysen sind die Skalenrohwerte der Teilnehmer an geschlechtsspezifischen Normen
fiir kardiologische Patienten (N=5579) und fiir gesunde Personen (N=279) jeweils zu T-Werten
transformiert worden (Herrmann et al., 1995). Die Fragebogeninhalte wurden bereits in
Kapitel 3.2.2 néher erldutert. Er wurde bei den untersuchten Marfan-Patienten aufgrund von
deren Herzbeteiligung eingesetzt, wodurch eine Zuordnung #dngstlicher und depressiver
Symptome erschwert ist. Ein Fragebogen wie der HADS-D, der nicht primér korperliches

Symptomerleben erfasst, erschien aus diesem Grund adédquat.

Zusétzlich gingen die folgenden, nach Auspragungsgrad kategorisierten Skalenrohwerte fiir

Angst und Depression in die Auswertung ein:
Unauffillige Auspragung:  0-7 Punkte
Grenzwertige Auspragung:  8-10 Punkte

Auffillig hohe Auspragung: Mindestens 11 Punkte

Je hoher ein Fragebogenwert ausfillt, umso stirker ausgeprigt sind die Angste und Depres-
sionen. Fehlende Angaben sind durch einen Erwartungswert, berechnet als gerundeter Mittel-
wert iber vorhanden Items der Skala, ersetzt worden. Entsprechend der Empfehlung der
Autoren sind nur Datensétze einbezogen worden, bei denen maximal eine Angabe pro Unter-

skala fehlte (Herrmann et al., 1995).

Auswertung des FKV-LIS-SE: Freiburger Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung

In die Auswertung sind die itemstandardisierten Summenwerte aller fiinf Unterskalen einbe-
zogen worden. Fiir jede Unterskala wurde dazu der Summenwert durch die Anzahl der beant-

worteten Items dividiert (Muthny, 1989). Auf die Fragebogeninhalte wurde bereits in Kapi-
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tel 4.3.2 ndher eingegangen. Der FKV wurde wegen der weit verbreiteten Anwendung und des
Konkretheitsgrades der Strategien, die einer schriftlichen Selbstbeurteilung am besten zugéng-

lich scheinen, ausgewihlt.

Zusétzlich wurden die Auftretenshiufigkeiten der einzelnen Verarbeitungsstrategien - auf Item-

ebene - untersucht. Dazu sind die Antworten folgendermaf3en kategorisiert worden:
Gar nicht / wenig / mittelméaBig (Itemantworten):  "Kein intensiver Einsatz" (Kategorie)

Ziemlich / sehr stark (Itemantworten): "Intensiver Einsatz" (Kategorie)

Hinzu kamen Analysen auf der Grundlage aller Antwortkategorien (Ordinalskalenniveau). Je
hoher ein Fragebogenergebnis ausfillt, umso intensiver wird der Verarbeitungsmodus einge-
setzt. Es sind nur Datensétze einbezogen worden, bei denen maximal eine Angabe pro Unter-

skala fehlte. Empfehlungen der Autoren liegen diesbeziiglich nicht vor.

6.2 Der taxonomische Forschungsansatz

Der Anspruch taxonomischer Forschungsansitze besteht darin, durch empirische Forschung zu
einem differenzierten Bild von den untersuchten Merkmalstrdgern zu gelangen (Stuhr, 1996).
Die Merkmalstrédger, in der Medizin oftmals Patienten, werden dazu in Untergruppen unterteilt.
Die Varianz innerhalb der Personen einer Gruppe soll dabei minimiert, die zwischen den
Gruppen maximiert werden (Meyer, 1984). Auf diese Weise werden Aussagen iiber die Vielfalt

der Gemeinsamkeiten und Unterschiede von mehreren Betroffenen ermoglicht.

6.2.1 Untergruppen statt Spezifitiit

Dieses Vorgehen tritt dem traditionellen Spezifitdtsansatz zum Beispiel im Bereich der
Psychosomatik entgegen, der von der Annahme ausgeht, dass zwischen genau einer Personlich-
keitskonstellation ("psychosocial configuration") und einer spezifischen Erkrankungsentitit
eine Eins-zu-eins-Beziehung besteht (vgl. Meyer, 1984). Ein Beispiel ist die Annahme, dass es
genau eine Asthma-Personlichkeit gébe oder "Asthma bronchiale" aus psychologischer Sicht
eine homogene Krankheitsentitét darstellt. Dem widersprechend belegten die Forschergruppen
um Richter und Dahme (1985) sowie Deter (1986) bereits Mitte der 80er Jahre, dass statistisch
abgesicherte Untergruppen bei "Asthma bronchiale" gebildet werden konnen (vgl. Stuhr, 1996).

Das Hauptziel der vorliegenden Untersuchung, zu einem differenzierten Bild von den Personen

mit Verdacht auf Marfan-Syndrom zu gelangen, legt folglich ein taxonomisches Vorgehen nahe.



Kapitel 6 - Methodik 62

In diesem Sinne werden im Hauptteil der Untersuchung die Untersuchungsteilnehmer in meh-
rere Untergruppen unterteilt, die Riickschliisse auf Gemeinsamkeiten und Unterschiede in ithrem
psychischen Befinden und in der Krankheitsverarbeitung zulassen. Im Hintergrund steht die
Uberlegung von Meyer (1984), wonach die Mehrheit aller psychosozialen Phinomene, die bei
einer spezifischen Erkrankungsentitdt auftreten, etwa durch ein halbes Dutzend unterschied-
licher Merkmalskonstellationen beschrieben werden konnen. Sie wurde fiir die vorliegende

Untersuchung auf Personen mit Verdacht auf ein Marfan-Syndrom tibertragen.

6.2.2 Das Verfahren der Clusteranalyse

Fiir die Untergruppenbildung wurde das algorithmische Verfahren der Clusteranalyse heran-
gezogen. Dieses Verfahren erscheint angemessen fiir Daten, die aus einer schriftlichen Befra-
gung mit Fragebogen stammen. Ausgehend von den Charakteristika der Untergruppen sollen
etwaige EinbuBlen im psychischen Befinden oder spezifische Merkmale der Krankheits-

verarbeitung dargestellt werden.

Die Clusteranalyse ist ein heuristisches und beschreibendes Verfahren. Es werden Untergruppen
("Cluster") gebildet mit moglichst homogenen Objekteigenschaften innerhalb der Gruppen und
zugleich moglichst deutlichen Unterschieden zwischen der Gruppen (vgl. Bortz, 1993). In die
Clusteranalyse wurden alle Variablen einbezogen, die das psychische Befinden und die Krank-

heitsverarbeitung der Untersuchungsteilnehmer operationalisieren.

Rechenmethodisch wurde die zweistufige Clusteranalyse, wie sie das statistische Analysepaket
SPSS® Version 14.0 mit der Prozedur "Two-Step Cluster" bereitstellt, fiir die Auswertung
eingesetzt. Der verwendete Algorithmus ist von der Firma SPSS selbst entwickelt worden,
basiert aber auf einem gidngigen Verfahren, dem BIRCH-Algorithmus ("Balanced Iterative
Reducing and Clustering using Hierarchies"; Zhang et al., 1996). In der ersten Stufe des
Verfahrens werden zunidchst eine Vielzahl vorldufiger, grober Cluster gebildet, die in der

zweiten Stufe unter Einsatz eines hierarchischen Verfahrens weiter verdichtet werden.

Fiir die Clusterbildung in der ersten Stufe der SPSS-Prozedur wird ein zum Teil auf Heuristiken
basierender Ansatz verwendet. Durch ein sequentielles Verfahren wird ein so genannter Cluster-
Baum ("Cluster Feature Baum", CF-Baum) gebildet, in den die einzelnen Félle nacheinander

aufgenommen werden (siche Abbildung 6.1).
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Ursprung
(Gesamtheit der Fille)

Knoten
(Fallgruppen)

G’% :@(—— Fille

Cluster

Abbildung 6.1: CF-Baum als Ergebnis der ersten Stufe bei der SPSS-Prozedur
"Two-Step Cluster" (eigene Darstellung nach Brosius, 20006, S. 695)

Entsprechend ihrer Ahnlichkeit (Distanz) werden zum Aufbau der Baumstruktur immer wieder
einzelne Fille und Cluster zusammengefasst oder bestehende Cluster und Knoten aufgeteilt.
Charakterisiert werden Cluster und Knoten durch ihre zugeordnete Fallzahl, sowie durch den
Mittelwert und die Varianz der Fille (Features). Auf diese Weise entwickelt sich schrittweise
eine Baumstruktur, die sich iiber mehrere Ebenen erstreckt. Auf der untersten Ebene entstehen
die vorldufigen Cluster, die den Ausgangspunkt fiir die zweite Stufe der Prozedur darstellen
(Brosius, 2006). Bei der Durchfiihrung der zweistufigen Clusteranalyse wurde als Distanzmal}
die Log-Likelihood-Distanz gewdhlt. Die Anzahl der Cluster ist mit Hilfe von Bayes
Informationskriterium (BIC) ermittelt worden, das sich in den Sozialwissenschaften etabliert

hat (Kuha, 2004).

Insgesamt sollte gewihrleistet sein, dass das Ergebnis der Clusteranalyse nicht ausschlieSlich
eine methodenabhingige zufillige Gruppierung darstellt. Zu diesem Zweck ist im Anschluss an
die Clusteranalyse mit denselben Variablen zur Uberpriifung der Giite der Taxonomie post hoc
eine Varianz- und Diskriminanzanalyse auf der Grundlage der Clusterlosung durchgefiihrt
worden. Zudem wurde die gleiche Clusteranalyse mit zwei weiteren zufilligen Fallsortierungen
durchgefiihrt. Das klinische AuBlenkriterium wurde durch die &rztliche Beurteilung der Erkran-
kungsschwere gebildet, die im Kapitel 6.3 erldutert wird. Gruppenunterschiede in den sozio-
demographischen Charakteristika und im Erkrankungs- und Behandlungsverlauf werden im

Rahmen der Auswertung aufgezeigt.
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Neben dieser clusteranalytischen Untergruppenbildung (dritte Annahme) wurde zusitzlich die
Gesamtstichprobe hinsichtlich ihrer Ahnlichkeit mit der Allgemeinbevélkerung (erste Annah-

me) und mit kardiologischen Patienten (zweite Annahme) untersucht.

6.3 Arztliche Beurteilung der Erkrankungsschwere

Gray und Davies (1996b) stellen zur Einschédtzung der Erkrankungsschwere bei einem Marfan-
Syndrom Kriterien zur Verfiigung, anhand derer eingestuft werden kann, wie stark klinische
Manifestationen an den drei wichtigsten Organsystemen ausgeprégt sind. Diese Einschédtzung
wurde in vorliegender Untersuchung durch den drztlichen Untersuchungsleiter vorgenommen.
Im Folgenden werden die drei Indizes und ein Gesamtbelastungswert, der das Ausmal3 der
Manifestationen an allen Organsystemen repréisentiert, ndher erldutert. Untersuchungsmetho-
disch stellte die Erkrankungsschwere zudem das klinische AuBenkriterium fiir die clusterana-

lytische Gruppierung dar.

6.3.1 Indizes zur Organsystembeteiligung

Index fiir die kardiovaskuliire Organbeteiligung

Das AusmalR der Beteiligung des kardiovaskuldren Systems ("cardiovascular severity grading")

wurde mittels der klinischen Manifestationen in Tabelle 6.2 festgelegt.

Tabelle 6.2: Zuordnungskriterien fiir die kardiovaskuldre Organsystembeteiligung

Ausprdgungsgrad | Phinotyp Klinische Manifestationen

(Punktwerte: 0-3) (Gray et al., 1996b)
0 normal Keine
1 mild Dilatation der Aorta, wenn &lter als 40 Jahre

Kein chirurgischer Eingriff notig

2 méaBig Dilatation der Aorta, zwischen 20 und 40 Jahren alt

3 schwer Dilatation der Aorta, wenn jiinger als 20 Jahre
Oder: Chirurgischer Eingriff an der Aorten-/Mitralklappe notwendig,
Vergangene Dissektion der Aorta

Der kardiovaskuldre Auspriagungsgrad stellt den besten prognostischen Indikator fiir die

Uberlebenszeit bei einem Marfan-Syndrom dar (Gray et al., 1996b).
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Index fiir die skelettale Organbeteiligung

Die Einschitzung der skelettalen Beteiligung ("skeletal severity grading") erfolgt im ersten

Schritt durch die Diagnostik hinsichtlich der folgenden klinischen Manifestationen:

1.

2.

8.

9.

Kyphose
Kyphose, mit Bewegungseinschriankung oder chirurgischen Interventionsbedarf
Skoliose
Skoliose, mit Bewegungseinschriankung oder chirurgischen Interventionsbedarf

Das Léngenverhiltnis vom oberen zum unteren Korpersegment liegt mehr als zwei

Standardabweichungen unter dem Mittelwert fiir das entsprechende Alter und Geschlecht

. Uberstreckbarkeit der Gelenke ( > 5/9 nach Beighton Skala)

Verformung des Brustkorbs
Hoher Gaumenbogen

Die Korperspannweite ist bei Erwachsenen mehr als 7,5 cm grofBer als die Korpergrof3e

10. Pneumothorax

In einem zweiten Schritt wurde entsprechend Tabelle 6.3 aus der Anzahl vorhandener Mani-

festationen das Ausmal} der skelettalen Organsystembeteiligung abgeleitet.

Tabelle 6.3: Zuordnungskriterien fiir die skelettale Organsystembeteiligung

Ausprédgungsgrad Phdnotyp Anzahl vorhandener Manifestationen
(Punktwerte: 0-3) (Gray et al., 1996b)

0 normal <2

1 mild 2-4

2 méBig 5-6

3 schwer >6
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Index fiir die Augenbeteiligung

Das Ausmal} der Beteiligung von Augen und Sehapparat ("ocular severity grading") wurde

mittels der klinischen Manifestationen in Tabelle 6.4 festgelegt.

Tabelle 6.4: Zuordnungskriterien fiir die Beteiligung der Augen

Ausprigungsgrad | Phéinotyp Klinische Manifestationen

(Punktwerte: 0-3) (Gray et al., 1996)

0 normal Keine

1 mild Schwere Myopie (> 6 Dioptrin)

2 maBig Schwere Myopie und Netzhautablosung

3 schwer Komplette oder teilweise Luxation der Augenlinse

6.3.2 Gesamtbelastung aller Organsysteme

Fiir jeden Teilnehmer wurden die Punktwerte fiir die zuvor erlduterten Organsysteme zu einem

Wert aufaddiert, der die Gesamtbelastung reprisentiert. Die Punktwerte wurden entsprechend

Tabelle 6.5 kategorisiert.

Tabelle 6.5: Gesamtbelastung eines Teilnehmers

Summe der Punktwerte Ausmaf} der Organsystembeteiligung’
0 Keine

1-3 Mild

4-6 MiBig

7-9 Schwer

! Organsysteme: Herz-Kreislauf, Skelett und Augen

Insgesamt operationalisierten die erlduterten drei Indizes sowie der Gesamtbelastungswert in

der Untersuchungsauswertung die Erkrankungsschwere der Teilnehmer.

6.4 Explikation der Annahmen und Auswertungsverfahren

Im Folgenden wird die Zuordnung der jeweils relevanten Variablen zu den Annahmen der
vorliegenden Untersuchung aufgezeigt. Zudem werden die eingesetzten statistischen Auswer-
tungsverfahren zusammengefasst. Das Vorgehen bei den Zusatzauswertungen wird an den

entsprechenden Stellen ausfiihrlich dargelegt.
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Die Erfassung des psychischen Befindens und der Krankheitsverarbeitung
Es wurden die folgenden Fragebogen eingesetzt:

SF-36: Gesundheitsbezogene Lebensqualitit

FLZ: Lebenszufriedenheit

SCL-90-R:  AusmalB der psychischen Belastung

HADS-D: Angst und Depression

FKKS: Korperkonzept

FKV: Strategien zur Krankheitsverarbeitung

Die Erfassung der klinischen Erkrankungsschwere

Sie wurde durch die folgenden vier Kennwerte operationalisiert:

- Index fiir die kardiovaskuldre Organbeteiligung

- Index fiir die skelettale Organbeteiligung

- Index fiir die Augenbeteiligung

- Gesamtbelastungswert (Gesamtbelastung aller Organsysteme)

Fiir Vergleiche zwischen den Untergruppen wurden "U-Tests von Mann-Whitney" eingesetzt,
einem verteilungsfreien Verfahren zum Vergleich der zentralen Tendenz unabhéngiger Stich-
proben (Bortz & Lienert, 1998).

Das psychische Befinden in der Gesamtstichprobe

Annahme 1: Bei der Gesamtheit aller Untersuchungsteilnehmer treten im Vergleich zur
Allgemeinbevoilkerung EinbuBBen im psychischen Befinden auf. Es werden eine
erhohte psychische Belastung, eine reduzierte Zufriedenheit und ein negativ

eingeschitztes Korperkonzept erwartet.
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Es wurden folgende sieben Variablen in die Hypothesenpriifung einbezogen:

SF-36: Korperliche Gesundheit (T-Werte)
Psychische Gesundheit (T-Werte)

FLZ: Allgemeine Lebenszufriedenheit (Stanine, T-Werte)
SCL-90-R:  GSI ("Global severity Index", T-Werte)

HADS-D: Angstwert (T-Werte)
Depressionswert (T-Werte)

FKKS: Gesamtkorperkonzept (Prozentrange)

Aufgrund des Intervallskalenniveaus der Variablen wurden fiir die Vergleiche der Untersu-
chungsstichprobe mit den Mittelwerten der Norm parametrische t-Tests eingesetzt. Einer

Alphafehler-Kumulierung wurde mit der Bonferroni-Korrektur begegnet (Bortz, 1993).

Angst und Depression im Vergleich zu kardiologischen Patienten

Annahme 2: Das Ausmall an Angst und Depression fiir die Gesamtheit aller Untersuchungs-

teilnehmer féllt Zhnlich hoch oder hoher als bei kardiologischen Patienten aus.

Es wurden vier Variablen des Fragebogens HADS-D in die Hypothesenpriifung einbezogen:

Angst: T-Werte

Skalenrohwerte (kategorisiert)

Depression:  T-Werte

Skalenrohwerte (kategorisiert)

Aufgrund des Intervallskalenniveaus der Variablen wurden fiir die Vergleiche der Untersu-

chungsstichprobe mit den Mittelwerten der Norm parametrische t-Tests eingesetzt (Bortz,

1993).

Untergruppen im psychischen Befinden und in der Krankheitsverarbeitung

Annahme 3: Die Untersuchungsteilnehmer konnen in mehrere Untergruppen unterteilt wer-
den, die sich in ihrem psychischen Befinden und der Krankheitsverarbeitung

voneinander unterscheiden.
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Es wurden folgende 12 Variablen in die Auswertung einbezogen:
Zufriedenheit:

SF-36: Korperliche Gesundheit (T-Werte)
Psychische Gesundheit (T-Werte)

FLZ: Allgemeine Lebenszufriedenheit (Stanine)
FKKS: Gesamtkorperkonzept (Prozentrénge)
Psychische Belastung:

SCL-90-R:  Global severity Index (GSI, T-Werte)

HADS-D: Angstwert (T-Werte)
Depressionswert (T-Werte)

Krankheitsverarbeitung (itemstandardisierte Summenwerte):

FKV: Depressive Verarbeitung
Aktives problemorientiertes Coping
Ablenkung und Selbstaufbau
Religiositdt und Sinnsuche

Bagatellisierung und Wunschdenken

Die Untergruppenbildung wurde clusteranalytisch unter Einbezug aller 12 Variablen mit der
SPSS-Prozedur "Two-Step Cluster" durchgefithrt. Im Anschluss wurde die Giite der
Gruppierung varianz- und diskriminanzanalytisch tberpriift. Zur statistischen Priifung auf
Unterschiede zwischen den Untergruppen wurden bei nominalskalierten Daten (z.B. Ge-
schlecht) Chi*-Tests herangezogen, bei ordinalskalierten Daten (z.B. Erkrankungsschwere) U-
Tests von Mann-Whitney und bei intervallskalierten Daten (z.B. alle Untersuchungsvariablen)
parametrische t-Tests. Zudem wurden Einfliisse mehrerer Faktoren auf die Variablen
varianzanalytisch tiberpriift. Die Annahme eines Intervallskalenniveaus der Fragebogenergeb-

nisse ist nach den Angaben der einzelnen Autoren gerechtfertigt.
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7 Ergebnisse

7.1 Beschreibung der Untersuchungsteilnehmer

In die Auswertung gingen insgesamt 94 Personen’ ein, davon 48 Prozent Minner und 52 Pro-
zent Frauen, im Alter von 21 bis 72 Jahren. Das mittlere Alter der Ménner liegt bei 44,1 Jahren,
das der Frauen bei 43,8 Jahren. Die Riicklaufquote betrug etwa 60 Prozent. Weitere soziodemo-

graphische Merkmale der Untersuchungsstichprobe sind in Tabelle 7.1 zusammengefasst.

Die Erkrankung

Eine Erstuntersuchung auf das Vorliegen eines Marfan-Syndroms am UHZ Hamburg fand bei
insgesamt liber 75 Prozent der Teilnehmer wegen Dissektionen oder Aneurysmen der Aorta,
skelettalen Auffilligkeiten oder aufgrund mit dem Marfan-Syndrom zusammenhéngender
Ereignisse in der Verwandtschaft statt (z.B. plotzliche Todesfdlle). Bei 54,7 Prozent ist das
Marfan-Syndrom familidr nicht bekannt, 36 Prozent der Teilnehmer haben Verwandte ersten
Grades mit Marfan-Syndrom und bei weiteren 9,3 Prozent treten in der Familie einige Manife-

stationen auf.

Bei 59,6 Prozent der Teilnehmer ist eindeutig ein Marfan-Syndrom diagnostiziert, wihrend bei
19,2 Prozent eine Bindegewebserkrankung mit/ohne Gefdlbeteiligung bekannt ist, das heif3t die
Symptomatik erfiillt nicht hinreichend die Diagnosekriterien der Genter Nosologie (De Paepe et
al., 1996). Fiir 19,1 Prozent sind beide Diagnosen ausgeschlossen, wihrend 2,1 Prozent (noch)
keine eindeutige Diagnose haben. Zudem geben 63,8 Prozent aller Teilnehmer an, unter wei-

teren chronischen Erkrankungen zu leiden.

2 Aufgrund fehlender Angaben mussten 28 der insgesamt 122 Untersuchungsteilnehmer von der Auswertung
ausgeschlossen werden. Einzelheiten dazu sind in Anhang B.1 erldutert.
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Tabelle 7.1: Soziodemographische Merkmale aller Untersuchungsteilnehmer

Familienstand Verheiratet: 42,4 %
Ledig: 48,9 %
Geschieden/getrennt lebend/verwitwet: 8, 7%
Haushalt Alleine lebend: 32,6 %
Zusammenlebend mit Partner(in): 63,1 %
Bei Eltern lebend: 4,3%
Schulausbildung Hauptschule: 17,4 %
Realschule: 33,7%
Gymnasium: 18,5 %
Abgeschlossenes Studium: 30,4 %
Wohnort Dorf: 10,9 %
Kleinstadt: 17,4 %
Mittlere Stadt: 14,1 %
Grof3stadt: 57,6 %
Berufsausiibung Vollzeit: 45,7 %
Teilzeit: 17,3 %
Nicht berufstatig: 37,0 %

Nach eigenen Angaben haben 44,7 Prozent aller Teilnehmer bereits Kinder. Bei einem
diagnostizierten Marfan-Syndrom haben 39,3 Prozent mindestens ein Kind (max. 5 Kinder),
davon 45,5 Prozent ein Kind mit Marfan-Syndrom oder einem Erkrankungsverdacht. Von
einem Kinderwunsch berichten unabhingig von der Differentialdiagnose etwa 82 Prozent aller
Teilnehmer. 28,6 Prozent geben an, aufgrund des Marfan-Syndroms auf eigene Kinder zu
verzichten bzw. verzichtet zu haben. Als primére Griinde werden mogliche Schwangerschafts-

komplikationen und die Vererbbarkeit der Erkrankung genannt.

Bei eindeutig diagnostiziertem Marfan-Syndrom sind 53,6 Prozent der Betroffenen in Vollzeit
berufstitig (33,3 Prozent ohne Marfan-Syndrom), und der Anteil nicht berufstitiger Personen
fallt mit 32,1 Prozent deutlich geringer aus als ohne Marfan-Syndrom (44,4 Prozent). Zudem
fithlen sich nur 26,8 Prozent der Teilnehmer mit Marfan-Syndrom aufgrund ihrer Gesundheit
beruflich eingeschrinkt, wihrend dies bei 30,6 Prozent der Personen ohne Marfan-Syndrom der

Fall ist.

Erkrankungswissen und Selbsthilfe

Von den Teilnehmern mit der Diagnose eines Marfan-Syndroms sind — anders als in bisherigen
Untersuchungen — nur 39,7 Prozent Mitglieder der Marfan Hilfe (Deutschland) e.V., wéhrend
60,3 Prozent keiner Selbsthilfeorganisation angehoren. Thr Wissen zur Erkrankung schitzen

knapp 74,4 Prozent aller Untersuchungsteilnehmer bzw. 80 Prozent der Teilnehmer mit ein-
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deutiger Marfan-Diagnose als sehr gut bis befriedigend ein. Das Wissen des Umfeldes beur-

teilen 57,6 Prozent der Teilnehmer als schlecht bis sehr schlecht.

7.2 Das psychische Befinden in der Gesamtstichprobe (Annahme 1)

In die Auswertung wurden alle sieben Variablen einbezogen, die das psychische Befinden der
Untersuchungsteilnehmer operationalisieren. Die Abweichungen der Ergebnisse der Untersu-
chungsstichprobe von den Normmittelwerten wurden mit t-Tests auf Signifikanz tiberpriift. In
Abbildung 7.1 sind die Fragebogenergebnisse dargestellt. In Tabelle 7.2 folgen die Ergebnisse

der statistischen Signifikanzpriifung.

B B B ‘ Normskalen der Fragebogen:
Depression* (HADS) 59.2 I-I-
i * T-Werte
** Prozentrdnge
Angst* (HADS) 56.2 i
Psychische Belastung* (SCL-90-R) 55.9 IJ[i
Psychische Gesundheit* (SF-36) 46.8 H
Kérperliche Gesundheit* (SF-36) 432 i
Lebenszufriedenheit* (FLZ) 445 |+|
Korperkonzept** (FKKS) 39.5 H
0 50 100

Normbezogene Ergebnisse der Untersuchungsstichprobe

Abbildung 7.1: Fragebogenergebnisse zum psychischen Befinden in der
Untersuchungsstichprobe (Mittelwerte und Standardfehler)

Die Abbildung 7.1 zeigt, dass die Mittelwerte von Angst, Depression und psychischer Be-
lastung hoher als die Normmittelwerte ausfallen. Die Unterschiede nehmen statistische Signi-
fikanz an (siehe Tabelle 7.2). Zugleich werden die psychische und korperliche Gesundheit
sowie die Zufriedenheit mit dem eigenen Korperkonzept signifikant niedriger eingeschitzt

(MW, = 50). Zusétzlich fillt auch die Lebenszufriedenheit in der Untersuchungsstichprobe

Norm

signifikant geringer als der Normmittelwert aus.
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Tabelle 7.2: Ergebnisse der t-Tests der Fragebogenmittelwerte auf Abweichungen von den

Normmittelwerten
MW!'der | Untersuchungsstichprobe | t-Werte df P (zweiseitig)
Norm uw e (*<.05)
Depression (HADS-D) 50,0 59,2 12,2 73 93 <.001*
Angst (HADS-D) 50,0 56,2 11,3 53 93 <.001*
Psych. Belastung (SCL-90-R) 50,0 55,9 8,7 6,6 93 <.001*
Psych. Gesundheit (SF-36) 50,0 46,8 10,8 -2,9 93 .004*
Korperl. Gesundheit (SF-36) 50,0 43,2 11,8 -5,6 93 <.001*
Korperkonzept (FKKS) 50,0 39,5 18,3 -5,5 93 <.001*
Lebenszufriedenheit (FLZ) 50,0 445 9,2 -5.8 93 <.001*

I Mittelwert
2 Standardabweichung

Auch bei Bonferroni-Korrektur behalten die Abweichungen in Tabelle 7.2 ihre Signifikanz. In
der folgenden Tabelle 7.2 sind die Ergebnisse der Untersuchungsstichprobe zusitzlich differen-

ziert nach der Diagnose’ dargestellt.

Normskalen der Fragebdgen:

Depression* (HADS)

* T-Werte
** Prozentringe

Angst* (HADS)

Psychische Belastung* (SCL-90-R)

Psychische Gesundheit* (SF-36) 48.1 B Kein Marfan-Syndrom (N=36)

O Marfan-Syndrom (N= 56)
Koérperliche Gesundheit* (SF-36)

Lebenszufriedenheit* (FLZ) 44.6

Korperkonzept** (FKKS) 40.1
| T T

0 50 100

Normbezogene Ergebnisse der Untersuchungsstichprobe

Abbildung 7.2: Fragebogenergebnisse zum psychischen Befinden in der Untersuchungs
stichprobe differenziert nach der Diagnose (Mittelwerte und Standardfehler)

Die Abweichungen von den Normmittelwerten, die Abbildung 7.2 darstellt, erweisen sich alle

auch bei einer Differenzierung nach der Diagnose als statistisch signifikant. Die einzige Aus-

3 "Marfan-Syndrom": Eindeutige Erkrankungsdiagnose nach Genter Nosologie (De Paepe et al., 1996)

"Kein Marfan-Syndrom": Diagnose einer Bindegewebserkrankung oder Ausschluss eines Marfan-Syndroms
und einer Bindegewebserkrankung
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nahme macht die Einschédtzung der psychischen Gesundheit von den Teilnehmern mit Marfan-
Syndrom, die sich nicht signifikant von der Norm unterscheidet (r = -1.3, df = 55, p = .199,

zweiseitig).

Zusitzlich zeigt sich, dass sich beide Diagnosegruppen im Ausmal} von Depression, Angst und
psychischer Belastung signifikant unterscheiden. Angst (¢ = 3.2, df < 90, p = .002*, zweiseitig),
Depression (¢ = 2.5, df = 90, p = .015*, zweiseitig) und die psychische Belastung (z = 2.5,
df=90, p = .013*, zweiseitig) fallen bei den Teilnehmern ohne Marfan-Syndrom signifikant

hoher aus.

7.3 Angst und Depression im Vergleich zu kardiologischen Patienten
(Annahme 2)

Die Angst- und Depressionswerte des Fragebogens HADS-D (Herrmann et al., 1995) sind fiir

die Gesamtheit aller Untersuchungsteilnehmer mit einer Stichprobe kardiologischer Patienten

(N=5579) verglichen worden. Zudem wurden die Befragten entsprechend der Cut-Off-Werte

des HADS-D in Personen mit unauffilliger, grenzwertiger und auffélliger Ausprigung von

Angst und Depression kategorisiert. Die Abweichungen der Ergebnisse der Untersuchungsstich-

probe von den Normmittelwerten wurden mit t-Tests auf ihre Signifikanz iiberpriift.

Vergleich mit Normen kardiologischer Patienten

In Abbildung 7.3 sind die Angst- und Depressionswerte der Untersuchungsstichprobe bezogen
auf kardiologische Patienten dargestellt. Tabelle 7.3 enthilt die Ergebnisse der statistischen

Signifikanzpriifung der Abweichungen vom Normmittelwert.

Die Abbildung 7.3 zeigt, dass die Angst- und Depressionsmittelwerte der Teilnehmer ohne
eindeutige Diagnose eines Marfan-Syndroms etwa eine halbe Standardabweichung hoher als
die Normmittelwerte der kardiologischen Patienten liegen. Der Unterschied erweist sich als
statistisch signifikant (siche Tabelle 7.3). Dagegen fallen beide Werte bei den Untersuchungs-
teilnehmern mit Marfan-Diagnose dhnlich dem Normmittelwert der kardiologischen Vergleichs-

stichprobe aus. Die Unterschiede zwischen den Diagnosegruppen erreichen fiir beide Werte ein

=28,df <91, p=.006% ¢ =22 df=91,p=.033%

statistisch signifikantes Ausmal (z, Depr

ngst

zweiseitig).
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mKein Moarfan-Syndron (N=36)

Depression J*

50.0 H

Angst _ J*

50.3 H

0.0 50.0 100.0

T-Werte der Untersuchungsstichprobe

Abbildung 7.3: Depressions- und Angstwerte (HADS-D) der Diagnosegruppen im Vergleich
zum Normmittelwert kardiologischer Patienten
(Mittelwerte und Standardfehler)

Tabelle 7.3:  Ergebnisse der t-Tests der Fragebogenmittelwerte des HADS-D auf
Abweichungen von den Normmittelwerten kardiologischer Patienten

MW! der | Untersuchungsstichprobe | t-Werte df | p (zweiseitig)
Norm MW SD? (*<.05)

Kein Marfan-Syndrom
Depression 50,0 54,2 7,9 32 36 .003*
Angst 50,0 54,9 6,4 4,6 36 <.001*
Mit Diagnose eines Marfan-Syndroms
Depression 50,0 50,0 9,9 <0,1 55 .989
Angst 50,0 50,3 9,1 0,2 55 .809
I Mittelwert

2 Standardabweichung
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Der Auspriigungsgrad von Angst und Depression
Es wurde fiir jeden Teilnehmer der Ausprigungsgrad von Angst und Depression bestimmt. In

Tabelle 7.4 wird die Zuordnung aller Teilnehmer zu den Kategorien dargestellt.

Tabelle 7.4: Einteilung der Untersuchungsteilnehmer nach dem Ausprdgungsgrad von
Angst und Depression (HADS-D)

Ausprdgungsgrad Depression Angst

Anzahl % Anzahl %
Unauffillig (0-7 Punkte') 67 71,3 48 51,1
Grenzwertig (8-10") 17 18,1 26 27,6
Auffillig (mind. 11') 10 10,6 20 21,3
Gesamtstichprobe 94 100,0 94 100,0

' Anzahl der Punkte im HADS-D (Skalenrohwert ohne Transformation an Normen)

Es wird in Tabelle 7.4 anhand der Hervorhebungen deutlich, dass bei 10,6 Prozent aller
Untersuchungsteilnehmer ein auffilliger Depressionswert und bei 21,3 Prozent ein auffélliger
Angstwert auftritt. Eine zusitzliche Betrachtung der insgesamt 25 Personen, die auffillige
Angst- oder Depressionswerte (oder beides) aufweisen, ldsst keinen Zusammenhang mit der

Diagnose eines Marfan-Syndroms erkennen (U*, = 66.0, Z= -0.5, p = .653; U, = 67.5,

Angst Depr .
Z=-0.2, p = .806; zweiseitig). Analog zeigen sich keine Einfliisse durch das Geschlecht oder

die Frage, ob im Sinne einer Multimorbiditédt eine Person unter mehreren Erkrankungen leidet.

Zusammenfassend liegen die Mittelwerte fiir Angst und Depression der Teilnehmer mit
Diagnose eines Marfan-Syndroms auf dem Niveau der kardiologischen Stichprobe, wéhrend
ohne Marfan-Diagnose beide Werte signifikant hoher ausfallen. Zwischen dem Auftreten auffil-
liger, klinisch relevanter Angst- und Depressionswerte im HADS-D und der Diagnosestellung,

der Multimorbiditit und dem Geschlecht sind jedoch keine Zusammenhénge erkennbar.

4 Verteilungsfreier "U-Test von Mann-Whitney" fiir die Gruppierungsvariable "Diagnose Marfan-Syndrom
(ja/nein)" und die Testvariablen "Angst (unauffillig / grenzwertig / auffillig)" bzw. "Depression”
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7.4 Untergruppen im psychischen Befinden und in der
Krankheitsverarbeitung (Annahme 3)

In die clusteranalytische Auswertung sind alle 12 Variablen einbezogen worden, die das
psychische Befinden (sieben Variablen) und die Krankheitsverarbeitung (fiinf Variablen)
operationalisieren. Sie wurden als intervallskaliert angenommen und bei der Durchfiihrung
standardisiert. Fiir das Aufstellen des CF-Baums wurde eine maximale Baumtiefe von drei
Ebenen und eine Hochstzahl von acht Verzweigungen festgelegt. Es wurde die Log-Likelihood-
Distanz gewéhlt und eine erste Bestimmung der Clusteranzahl mit Bayes Informationskriterium

(BIC) vorgenommen. Es wurden insgesamt 94 giiltige Fille einbezogen.

Im Anschluss an die erste clusteranalytische Auswertung wurde eine analoge Clusteranalyse
ausschlieBlich mit den 56 Personen mit eindeutiger Diagnose eines Marfan-Syndroms
durchgefiihrt. Es bildeten sich Untergruppen, die sich inhaltlich als nahezu identisch zur Grup-
pierung auf der Grundlage aller 94 Fille erwiesen. Zudem fiel die Gruppenzuordnung der
Teilnehmer mit Marfan-Syndrom bis auf einen einzigen Fall gleich aus. Aufgrund dieser Uber-
einstimmungen wird im Folgenden ausschlieBlich die Untergruppenbildung mit der Gesamt-
stichprobe erldutert. Hinzu kommt, dass mehrere zufillige Variationen der Fallreihenfolge mit
anschlieBender analoger clusteranalytischer Auswertung zu nahezu identischen Clusterbil-

dungen fiihrten.

7.4.1 Klassifikation in zwei Untergruppen

Die clusteranalytische Auswertung fiihrt zur Bildung zweier Untergruppen. Abbildung 7.4 be-
schreibt die Relevanz und Ausprigung der Variablen fiir die erste Untergruppe (Cluster 1).

Analog dazu zeigt Abbildung 7.5 die Ergebnisse fiir die zweite Untergruppe (Cluster 2).
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Die Zufriedenen (Cluster 1) = Critical Value

[] Test Statistic
Bonferroni Adjustment Applied

Depression (HADS) ‘

Angst (HADS) ‘

Psych. Belastung (SCL-90-R) ‘

Psych. Gesundheit (SF-36)

Lebenszufriedenheit (FLZ) —

Kérperkonzept (FKKS)

Variablen

Karp. Gesundheit (SF-36) ]

Depress. Verarbeitung (FKV) -

Bagatellisierung & Wunschd. (FKV) — ‘

Ablenkung & Selbstaufbau (FKV) — B
Aktives Coping (FKV) [
Religiositét & Sinnsuche (FKV) — ]
T T T T
10 5 0 5 10
Student's t

Abbildung 7.4: Erste Untergruppe (Cluster 1, N=42) mit "geringer psychischer
Belastung bei hoher Zufriedenheit"

Wie in Abbildung 7.4 deutlich wird, kann die erste Untergruppe durch eine geringe psychische
Belastung bei zugleich hoher Lebenszufriedenheit, psychischer Gesundheit und Zufriedenheit
mit dem eigenen K&rperbild charakterisiert werden. Angste, Depressionen und die psychische
Belastung sind in dieser Untergruppe gering ausgeprigt. Depressives Verhalten sowie
Bagatellisierung und Wunschdenken treten im Rahmen der Krankheitsverarbeitung nicht inten-
siv auf. Insgesamt charakterisiert diese Untergruppe eine hohe Zufriedenheit mit ihrer aktuellen
Lebenssituation, so dass sie im Weiteren auch "die Zufriedenen" genannt wird. Thr konnen

44,7 Prozent der Befragten zugeordnet werden.

Im Gegensatz dazu fallen in der zweiten Untergruppe (sieche Abbildung 7.5), die sich aus
55,3 Prozent der Befragten zusammensetzt, die psychische Belastung, Angste und Depressi-

onen iiberdurchschnittlich stark aus.
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Die Belasteten (Cluster 2) = Critical Value

[] Test Statistic

Bonferroni Adjustment Applied

Depression (HADS) — ‘

Angst (HADS) — ‘

Psych. Belastung (SCL-90-R) — ‘

Psych. Gesundheit (SF-36)

Lebenszufriedenheit (FLZ) — ‘

Kormperkonzept (FKKS) —

Variablen

Korp. Gesundheit (SF-36) [

Depress. Verarbeitung (FKV) - ‘

Bagatellisierung & Wunschd. (FKV) —

Ablenkung & Selbstaufbau (FKV) —

—wp

Aktives Coping (FKV)

Religidsitat & Sinnsuche (FKV) [

-10 5 0 5 10
Student's t

Abbildung 7.5: Zweite Untergruppe (Cluster 2, N=52) mit "hoher psychischer Belastung
bei geringer Zufriedenheit"

Die Lebenszufriedenheit, die psychische Gesundheit und das eigene Korperbild werden negativ
eingeschitzt. Hinzu kommt, dass eine ausgepréigte depressive Krankheitsverarbeitung erkenn-
bar wird. Insgesamt ist das Ausmal} an psychischer Belastung in dieser Untergruppe, die im

weiteren "die Belasteten" genannt wird, hoch einzustufen.

Zudem zeigt sich bei dieser Gruppierung, dass sich die Auftretenshdufigkeit der Verarbei-
tungsstrategien Ablenkung und Selbstaufbau, aktives problemorientiertes Coping sowie
Religiositit und Sinnsuche bei den "Belasteten" und den "Zufriedenen" nicht signifikant unter-
scheiden. Dies gilt analog fiir die korperliche Gesundheit, deren Einschéitzung in beiden Unter-

gruppen nicht signifikant voneinander abweicht.
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7.4.2 Giitekriterien fiir die Taxonomie: Post hoc Varianz- und
Diskriminanzanalyse

Im Anschluss wurden sowohl eine Varianz- als auch eine Diskriminanzanalyse auf der

Grundlage der clusteranalytischen Gruppierung durchgefiihrt. Als abhidngige Variablen in der

Varianz- bzw. unabhingige Variablen in der Diskriminanzanalyse wurden die gleichen

Variablen herangezogen, die auch in die Clusteranalyse eingingen. Als Faktor bzw. Gruppen-

variable wurde die Gruppierung gewaihlt, die clusteranalytisch gewonnen wurde.

Varianzanalytische Uberpriifung der Gruppierung

In der multivariaten Varianzanalyse (MANOVA) fiel der Effekt der Gruppierungsvariablen
signifikant aus (F(12;81) = 19.3, p< .001*). Da keine Hypothesenpriifung, sondern die Bedeu-
tung der abhidngigen Variablen fiir die Gruppierung von Interesse war (Huberty & Morris, 1989;
vgl. Bortz, 1993), wurden zudem univariate Varianzanalysen (ANOVA) durchgefiihrt. Die
Effekte der Gruppierungsvariablen erwiesen sich aufler bei den Variablen Ablenkung und
Selbstaufbau, aktives problemorientiertes Coping, Religiositdt und Sinnsuche sowie bei der
korperlichen Gesundheit als signifikant. Dieses Ergebnis ist bereits in den Abbildungen 7.4 und
7.5 erkennbar. Die Abweichungen der Clustermittelwerte vom Gesamtmittelwert sind in diesen
Abbildungen mit t-Tests, die einzelnen ANOVAs entsprechen, auf Signifikanz gepriift worden.
Folglich unterstreichen alle varianzanalytischen Ergebnisse das Auftreten der clusteranaly-

tischen Gruppierung.

Diskriminanzanalytische Uberpriifung der Gruppierung

In der Diskriminanzanalyse ergab sich ein hoher Eigenwert (e = 2.854) sowie ein hoher
Kanonischer Korrelationskoeffizient (k = 0.861). Letzterer verdeutlicht den mit 86 Prozent
hohen Anteil der Streuung zwischen den Gruppen an der Gesamtstreuung. Wilks Lambda fallt
entsprechend gering aus (w = 1-k? = 0.259). Zudem fallen die durchschnittlichen Funktions-
werte der Diskriminanzfunktion in beiden Gruppen signifikant unterschiedlich aus (¥’ = 116.0,
df =12, p < .001%*). Aus diesen Ergebnissen folgt, dass sich die beiden Untergruppen deutlich
voneinander unterscheiden. Die Ergebnisse der statistischen Uberpriifung der Gruppenmittel-

werte auf Gleichheit sind in Anhang B.2 beigefiigt.

Die hohen Betrige der standardisierten kanonischen Diskriminanzfunktionskoeffizienten des
Depressionswertes (HADS; d = 0.53) und der Einschédtzung der psychischen Gesundheit
(SF-36; d =-4,62) lassen einen hohen Erkldarungsbeitrag dieser beiden Variablen vermuten. Auf-
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grund von Wechselwirkungen zwischen den unabhéngigen Variablen ist jedoch ein Auftreten

von Verzerrungen nicht auszuschlieen.

Insgesamt erweist sich die Giite der Diskriminanzfunktion mit einer Treffsicherheit von
100 Prozent fiir eine richtige Einordnung der Personen aus der ersten Gruppe und 98,1 Prozent
fiir eine richtige Einordnung der Personen aus der zweiten Gruppe als auflerordentlich gut.
Folglich unterstreichen alle diese Ergebnisse das Auftreten und die Giite der clusteranalytisch

gewonnenen Gruppierung.

7.4.3 Vergleich der Untergruppenmittelwerte mit Normwerten

Im Folgenden wird das psychische Befinden in beiden Untergruppen mit den Normwerten der
Allgemeinbevolkerung verglichen. Die Abweichungen der Gruppenmittelwerte von den Norm-
mittelwerten wurden - wie Tabelle 7.5 zeigt - mit t-Tests auf Signifikanz tberpriift. In

Abbildung 7.6 sind die Ergebnisse fiir beide Untergruppen dargestellt.

: : : Normskalen der Fragebdgen:
Depression* (HADS) 40.8
: f : *  T-Werte
: : } ** Prozentringe
Psychische Belastung* (SCL-90-R) 49.9

Psychische Gesundheit* (SF-36) B Die "Belasteten” (Cluster 2)

O Die "Zufriedenen" (Cluster 1)

Korperliche Gesundheit* (SF-36)

Lebenszufriedenheit* (FLZ)

Korperkonzept** (FKKS) =1

!

0.0 50.0 100.0
Normbezogene Ergebnisse der Untersuchungsstichprobe

Abbildung 7.6: Fragebogenergebnisse zum psychischen Befinden in der Untersuchungs-
stichprobe differenziert nach Untergruppen (Mittelwerte und Standardfehler)

In Abbildung 7.6 ist erkennbar, dass in der Untergruppe der "Belasteten" die Mittelwerte fiir
Angst, Depression und psychischer Belastung signifikant hoher als der Normmittelwert aus-
fallen (sieche Tabelle 7.5). Zugleich werden die psychische und korperliche Gesundheit, die

Lebenszufriedenheit sowie die Zufriedenheit mit dem eigenen Korperkonzept signifikant
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negativer als vom Normmittelwert eingeschitzt. Uberwiegend betragen die Abweichungen

(T-Werte) vom Normmittelwert mindestens eine Standardabweichung.

Im Gegensatz dazu weichen die Ergebnisse der Untergruppe der "Zufriedenen" iiberwiegend

nicht signifikant von den Normmittelwerten ab (siche Tabelle 7.5). Allerdings schitzen die

Gruppenteilnehmer ihre psychische Gesundheit signifikant hoher und ihre korperliche Gesund-

heit signifikant geringer ein als der Durchschnitt der Allgemeinbevélkerung. Mit Ausnahme bei

der korperlichen Gesundheit (¢ = 0.5, df = 92, p = .653, zweiseitig) unterscheiden sich die

beiden Untergruppen in ihren Einschitzungen signifikant voneinander.

Tabelle 7.5: Ergebnisse der t-Tests der Fragebogenmittelwerte auf Abweichungen von den

Normmittelwerten

MW" | Untersuchungsstichprobe | t-Werte df D

Nom | MW | sp o
Die ""Belasteten'":
Depression (HADS-D) 50,0 67,0 9,6 12,9 51 <.001%*
Angst (HADS-D) 50,0 62,2 9,3 9,6 51 <.001%*
Psych. Belastung (SCL-90-R) 50,0 60,8 6,7 11,7 51 <.001*
Psych. Gesundheit (SF-36) 50,0 39,7 8,9 -8,5 51 <.001*
Korperl. Gesundheit (SF-36) 50,0 42,9 12,6 -4,1 51 <.001*
Korperkonzept (FKKS) 50,0 32,4 13,5 -9,5 51 <.001*
Lebenszufriedenheit (FLZ) 50,0 39,8 6,9 -10,8 51 <.001*
Die "Zufriedenen'':
Depression (HADS-D) 50,0 49,8 7,3 -0,2 41 .849
Angst (HADS-D) 50,0 48,2 8,7 -1,3 41 194
Psych. Belastung (SCL-90-R) 50,0 49,9 6,7 -0,1 41 910
Psych. Gesundheit (SF-36) 50,0 55,4 4,9 7,1 41 <.001%*
Korperl. Gesundheit (SF-36) 50,0 43,6 10,6 -3,9 41 <.001%*
Korperkonzept (FKKS) 50,0 48,0 19,6 -0,7 41 .505
Lebenszufriedenheit (FLZ) 50,0 50,3 8,4 0,3 41 787

I Mittelwert
2 Standardabweichung

Alle Untersuchungsteilnehmer, die im HADS-D auftillige Angst- oder Depressionswerte auf-

weisen (siche Kapitel 7.3), sind der Untergruppe der "Belasteten" zugeordnet. Thr Gruppen-

anteil liegt bei 19 Prozent fiir Depression und knapp 40 Prozent fiir Angst.
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7.5 Inhaltliche Charakterisierung der Untergruppen (Zusatz Annahme 3)

Im Folgenden werden die Untergruppen hinsichtlich der soziodemographischen Merkmale, des
Erkrankungs- und Behandlungsverlaufs und der klinischen Erkrankungsschwere charakterisiert.
Im Anschluss daran werden Einzelaspekte der Lebenszufriedenheit und des Korperkonzepts

aufgegriffen.

7.5.1 Soziodemographische Unterschiede und Krankheitsverlauf

In Tabelle 7.6 werden die Untergruppen anhand ihrer soziodemographischen Merkmale gegen-
ibergestellt. Die Angaben beruhen mit Ausnahme von Diagnose, Geschlecht und Alter auf den

Selbstauskiinften der Befragten.

Tabelle 7.6: Gegeniiberstellung der soziodemographischen Merkmale in beiden Untergruppen

""Die ""Die Unterschiede zwischen den

Zufriedenen" Belasteten" Untergruppen’

Angaben in % Angaben in % 1) x>-Wert | df | p (zweiseitig)

(N = Anzahl) (N = Anzahl) 2) t-Wert (<.05%
Gesamtanzahl der Teilnehmer: 44,7 55,3 (siehe 7.4.1)
Diagnose Marfan-Syndrom: 71,4 /28,6 52,0/48,0
Ja / Nein N=30/12 N=24/26 1)3,6 1 057
Alter in Jahren: 21-72 /45,2 22-72 /42,9

SD?: 12,5 SD2: 13,5 2)0,8 92 .040

Geschlecht:
Minner / Frauen 57,1/429 40,4/ 59,6 1)2,6 1 .106
Familienstand:
Verheiratet / Ledig /
Getrennt lebend, verwitwet 50,0/452/4,8 |38,5/50,0/11,5 1)2,7 3 432
Haushalt:
Alleine lebend / in Partnerschaft/ [16,7/78,6/4,8 |44,2/51,9/3,8
bei Eltern lebend N=7/33/2 N=23/27/2 1) 8,1 2 017*
Eigene Kinder:
Ja / Nein 40,5/59,5 48,1/51,9 1)0,5 1 461
Wohnort:
Dorf / Kleinstadt / 7,1/16,7/ 154/173/
Mittlere Stadt / GrofBstadt 11,9/64,3 15,4/51,9 1)2,1 3 537
Schulausbildung:
Hauptschule / Mittlere Reife /
Abitur 16,7/26,2/57,1 [21,2/40,4/38,5 1)5,0 2 175
Berufsausiibung:
Vollzeit / Teilzeit / Keine 52,4/19,0/28,6 |40,4/154/442 1)24 2 295

' Die Statistische Priifung auf Verteilungsabweichungen erfolgt mit Chi*-Tests bei Nominalskalenniveau und

t-Tests bei Intervallskalenniveau der Daten.

2 Standardabweichung
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Tabelle 7.6 zeigt, dass sich beide Untergruppen im Alter, der Verteilung der Geschlechter, im
Familienstand einschlieBlich eigener Kinder, im Wohnort und der Schulausbildung sowie der
Berufsausiibung nicht signifikant unterscheiden. Anhand der Hervorhebungen werden die zwei
einzigen signifikanten Unterschiede verdeutlicht. Zum einen fillt auf, dass von den Personen
ohne Diagnose eines Marfan-Syndroms knapp 70 Prozent den "Belasteten" zugeordnet werden,
wiéhrend mehr als die Hilfte der Marfan-Patienten den "Zufriedenen" angehoéren. Dieser Unter-
schied in der Zuordnung nimmt statistische Signifikanz an. Eine MANOVA mit den zwei
Faktoren "Diagnose (Marfan-Syndrom ja / nein)" und "Gruppierung (1/2)" iiber alle zwolf
Variablen des psychischen Befindens und der Krankheitsverarbeitung zeigt, dass die Haupt-
effekte beide signifikant bleiben (Diagnose: F(12;77) = 2.7, p = .004*; Gruppierung:
F(12;77) = 16.5, p <.001%*). Die Interaktion wird nicht signifikant. Folglich ist die Gruppierung

nicht ausschlieBlich durch die Diagnosestellungen erklirbar.

Zudem leben in der Untergruppe der "Belasteten" im Vergleich zur Gruppe der "Zufriedenen"
signifikant mehr Personen alleine (sieche Tabelle 7.6). Alleine leben wirkt sich von den
Variablen des psychischen Befindens in der Gesamtstichprobe nur auf die Einschédtzung der
psychischen Gesundheit (SF-36) aus, die bei alleine lebenden Personen signifikant reduziert
ausfillt (ANOVA: F(2,91) = 3.4, p = .038%). Eine MANOVA mit den zwei Faktoren "Haushalt
(alleine lebend / mit Partner / Eltern)" und "Gruppierung (1 / 2)" tiber alle zwolf Variablen des
psychischen Befindens und der Krankheitsverarbeitung zeigt jedoch, dass ausschlieBlich der
Haupteffekt der Gruppierung signifikant bleibt (F(12,;77) = 6.1, p < .001%*). Folglich beruht die
Gruppierung nicht primir auf den Unterschieden zwischen alleine und partnerschaftlich

Lebenden.

Krankheits- und Behandlungsverlauf

In den Tabellen 7.7 und 7.8 sind einige Merkmale des Krankheits- und Behandlungsverlaufs in
beiden Untergruppen gegeniibergestellt. Die Angaben beruhen mit Ausnahme der Differential-
diagnose und der Untersuchungsindikation auf den Selbstauskiinften der Teilnehmer.
Tabelle 7.7 bezieht sich nur auf Personen mit eindeutig diagnostiziertem Marfan-Syndrom oder

einer Bindegewebserkrankung, dagegen sind in Tabelle 7.8 alle Teilnehmer aufgenommen.
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Tabelle 7.7: Aspekte des Krankheits- und Behandlungsverlaufs beim Marfan-Syndrom oder
einer Bindegewebserkrankung

"Die ""Die Unterschiede zwischen den
Zufriedenen" Belasteten" Untergruppen’
Angaben in % Angaben in % 1) x2-Wert df P (zweiseitig)
(N = Anzahl) (N = Anzahl) 2) t-Wert (<.05%
Alter bei der Erstdiagnose 30,6 314
in Jahren: SD% 17,2 SD?* 16,4 2)-1,9 70 851
Bisherige Dauer der D 14,7 11,7
Erkrankung?: SD?: 13,0 SD?% 11,0 2) 1,1 70 284
Hauptindikation fiir die 36,4 % Aorta 27,0 % Aorta
Erstuntersuchung auf 27,3 % Skelett 24, 3% Familie
Marfan-Syndrom?*: 15,2 % Familie | 18,9 % Skelett
Multimorbiditit: 44,4/ 55,6 68,4/31,6
Ja/Nein (N=16/20) (N=26/12) 1)4,3 1 037*
Einnahme von Betarezepto-
renblockern:
Ja /Nein 66,7/33,3 52,6 /474 15 1 219
Eigenes Kind mit Marfan-
Syndrom:
Ja / Nein /Verdacht u.a. 35,7/35,7/28,6 (29,4/529/17,6 1) 1,0 2 .605

' Die Statistische Priifung auf Verteilungsabweichungen erfolgt mit Chi®-Tests bei Nominalskalenniveau und t-

Tests bei Intervallskalenniveau der Daten.

Standardabweichung

Anzahl der Jahre, die zum Studienzeitpunkt seit der Erstdiagnose vergangen sind

4 Aorta: Dissektionen, Aneurysmen; Skelett: Auffilligkeiten, Veranderungen; Familie: Verwandte mit Marfan-
Syndrom, plétzliche Todesfille in der Familie

In Tabelle 7.7 wird deutlich, dass sich beide Untergruppen im Erstdiagnosealter, der Erkran-
kungsdauer und der Einnahme von Betarezeptorenblockern nicht unterscheiden. Eigene Kinder
sind in beiden Untergruppen in dhnlichem Ausmal} von der Erkrankung betroffen bzw. gesund.
Jedoch zeigt die Hervorhebung, dass in der Gruppe der "Belasteten" ein signifikant hoherer
Anteil der Teilnehmer neben dem Marfan-Syndrom oder einer Bindegewebserkrankung noch
unter mindestens einer weiteren Erkrankung leidet. Multimorbiditit wirkt sich bezogen auf die
Gesamtstichprobe ausschlieBlich auf die Variable korperliche Gesundheit (SF-36) aus. Die
korperliche Gesundheit wird von mehrfach Erkrankten signifikant negativer eingeschétzt
(ANOVA: F(1;72) = 6.6, p = .012%). In der MANOVA mit den zwei Faktoren "Komorbiditét
(ja/ nein)" und "Gruppierung (1 / 2)" iiber alle zwolf Variablen des psychischen Befindens und
der Krankheitsverarbeitung bleibt jedoch ausschlielich der Haupteftekt der Gruppierung signi-
fikant (F(12,;59) = 14.7, p < .001%*). Folglich ist die Gruppierung nicht ausschlieBlich durch

Komorbiditit erkléirbar.
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Zudem steht die Einnahme von Betarezeptorenblockern, wie in Tabelle 7.7 erkennbar ist, nicht

mit der Gruppenzuordnung im Zusammenhang. Eine MANOVA mit dem Faktor "Einnahme

von Betarezeptorenblockern (ja / nein)" tiber alle zwolf Variablen des psychischen Befindens

und der Krankheitsverarbeitung zeigt, dass kein signifikanter Effekt auftritt (F(72;61) = 0.3,

p <.988). Dies galt analog fiir die Einzelvariablen. Hinzu kommt, dass auch zwischen der

Zufriedenheit mit der eigenen Sexualitit, erfasst durch die Skala Sexualitit des Fragebogens

FLZ, und der Einnahme von Betarezeptorenblockern kein Zusammenhang erkennbar war

(ANOVA: F(1;60) = 0.6, p = .460). In die beschriebenen Analysen waren die Teilnehmer mit

Marfan-Syndrom oder einer Bindegewebserkrankung einbezogen.

Tabelle 7.8: Vergleich des Krankheits- und Behandlungsverlaufs in beiden Untergruppen

"Die "Die Unterschiede zwischen den
Zufriedenen" Belasteten" Untergruppen’
Angaben in % Angaben in % X2- df | p (zweiseitig)
(N = Anzahl) (N = Anzahl) Wert (<.05%)

Differentialdiagnose?: Marfan-
Syndrom / Bindegewebserkrankung /
Keine Verdachtsbestitigung 71,4/143/143 |52,0/24,0/24,0 3,6 2 .164
Herzoperation(en) in der Vergangenheit: 1 331
Ja /Nein 52.4/47.6 42.3/57.7 0,9
Andere Operation(en)?® in der 1 .449
Vergangenheit: Ja / Nein 66.7/33.3 71.1/26.9 0,5
Mitgliedschaft in einer Selbsthilfe- 1 192
Organisation: Ja / Nein 38.1/61.9 25.5/74.5 1,7
Wegen Gesundheit beruflich 1 .997
eingeschrinkt: Ja / Nein 28.6/71.4 28.8/71.2 <0,1
Subjektive Schmerzstérke in den letzten
4 Wochen:
Keine bis leicht / MéBig bis sehr stark 58,5/41,5 54,0/ 46,0 0,2 1 .664
Subjektive Behinderung im Alltag durch
Schmerzen in den letzten 4 Wochen:
Keine bis ein bisschen / MaBig bis sehr | 78,0 /22,0 76,9 /23,1 <0,1 1 .897
UbermiiBige Miidigkeit: 14,3 /85,7 53,8 /46,2
Ja/Nein (N=6/36) (N=28/24) 15,8 1 <.001*
Stimmungsschwankungen: 9,5/90,5 59,6 / 40,4
Ja/Nein (N=4/38) (N=31/21) 24,9 1 <.001*
Eigene Leistungsfihigkeit: 45,2 /54,8 19,2/ 80,8
Zufrieden / Nicht zufrieden (N=19/23) (N=10/42) 7,4 1 .007*

I Die Statistische Priifung auf Verteilungsabweichungen erfolgt aufgrund des Nominalskalenniveaus der Daten

mit Chi?-Tests.

2 Differentialdiagnosen: Marfan-Syndrom (geméif Genfer Nosologie), Bindegewebserkrankung (mit bzw. ohne

GefiBbeteiligung), Erkrankungsverdacht auf zuvor erlduterte Diagnosen hat sich nicht bestitigt
3 Ausgenommen Herzoperationen; z.B. bei Trichterbrust, Skoliose Augenlinsen
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In Tabelle 7.8 sind alle Untersuchungsteilnehmer berticksichtigt. Es wird in der ersten Zeile der
Tabelle deutlich, dass sich die Differentialdiagnosen in beiden Untergruppen nicht signifikant
unterschiedlich verteilen. Ebenso sind beziiglich vergangener Operationen, der Mitgliedschaft
in einer Selbsthilfeorganisation, gesundheitlich bedingter beruflicher Einschrinkungen und der
Starke vorhandener Schmerzen keine signifikanten Unterschiede erkennbar. Von {iberméBiger
Miidigkeit und Stimmungsschwankungen (siche Hervorhebungen) berichten bei den
"Belasteten" iiber die Hilfte der Gruppenteilnehmer, wihrend ihr Anteil bei den "Zufriedenen"
mit unter 15 Prozent signifikant niedriger liegt. Zudem sind in der Gruppe der "Belasteten" tiber
80 Prozent mit ihrer Leistungsfihigkeit unzufrieden. Bei den "Zufriedenen" fillt dieser Anteil

dagegen mit knapp 55 Prozent signifikant geringer aus.

Die Wahrnehmung starker Schmerzen korreliert bezogen auf alle Untersuchungsteilnehmer
ausschlieflich mit einer hohen Schmerzbehinderung im Alltag (Kendall's Tau: © = 0.9,
p <.001%*) und der negativen Einschétzung der korperlichen Gesundheit (SF-36; Kendall's Tau:
T = -04, p < .001*). Weitere Zusammenhidnge mit dem psychischen Befinden sind nicht

erkennbar.

Beeinflussung des Alltags

Die Einschitzung der Teilnehmer, ob bei ihnen durch die Erkrankung gravierende Nachteile in
finf verschiedenen Lebensbereichen (Arbeitsplatz, Freundeskreis, Familie, wirtschaftliche
Existenz oder sonstige Bereiche) vorliegen, kann differenziert nach den Untergruppen und der

Diagnose Abbildung 7.7 enthommen werden.
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Abbildung 7.7: Negative Auswirkungen der Erkrankung in beiden Untergruppen
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Die Abbildung 7.7 zeigt, dass bei der Diagnose eines Marfan-Syndroms etwa 73 Prozent der
"Belasteten" von Nachteilen in mindestens einem Bereich im Alltag berichten, dagegen bei den
"Zufriedenen" nur etwa 43 Prozent. Auch statistisch bestitigt sich, dass die "Belasteten" von
mehr negativen Auswirkungen im Alltag berichten (U° = 244.5, Z = -2.6, p = .009, zweiseitig).
Bei Ausschluss eines Marfan-Syndroms tritt dagegen kein signifikanter Gruppenunterschied auf
(U=117.0, Z>-0.9, p = 321, zweiseitig). Bezogen auf die Gesamtstichprobe — gemeinsam fiir
beide Untergruppen — unterscheiden sich die Teilnehmer mit Marfan-Syndrom in der
Einschitzung der Alltagsauswirkungen aber nicht signifikant von dem Teilnehmern ohne
Marfan-Syndrom (U = 977.5, Z = -0.3, p = .789, zweiseitig). Analog zeigen sich keine
Einschitzungsunterschiede zwischen multimorbiden und nicht mehrfach erkrankten Personen

(U=9.5,7Z=-0.6, p=.557, zweiseitig).

In der Befragung ist vor allem von einem Arbeitsplatzverlust oder von Arbeitsstunden-
reduzierung, von Fall zu Fall begleitet von finanziellen Einbuflen, berichtet worden. Hinzu
kommt der Verlust von Freunden und Bekannten aufgrund korperlicher Einschrinkungen (z.B.

geringe Anstrengung, Gehprobleme).

7.5.2 Die Klinische Erkrankungsschwere des Marfan-Syndroms

Jeder Teilnehmer ist nach dem Ausmal seiner Organbeteiligung von Herz, Skelett und Augen
anhand der Indizes von Gray und Davies (1996b) charakterisiert worden. Zusitzlich wurde die
Gesamtbelastung aller Organsysteme ermittelt. Im Folgenden wird jede Untergruppe durch

Personen mit unterschiedlicher Erkrankungsschwere charakterisiert.

Beteiligung des kardiovaskulédren Systems

In Tabelle 7.9 werden alle Teilnehmer nach der Schwere ihrer kardiovaskuldren Organmani-

festationen den Untergruppen zugeordnet.

Die statistische Priifung auf Gruppenunterschiede mit dem "U-Test von Mann-Whitney" auf der
Grundlage der in Tabelle 7.9 dargestellten Daten ergibt, dass der Rangdurchschnitt der
"Zufriedenen" mit 51,9 hoher ausfillt als der der "Belasteten" mit 42,2. Die statistische Priifung
zeigt, dass der Gruppe der "Zufriedenen" tendenziell mehr Personen mit hoheren Organmani-

festationen zugeordnet sind als den "Belasteten" (U° = 825.5, Z=-1.9, p = .063", zweiseitig).

5 Verteilungsfreier "U-Test von Mann-Whitney" fiir die Variable "Gruppierung (1 / 2)" und die Testvariable
"Alltagsauswirkungen (Keine / 1-2 Bereiche / 3-5 Bereiche)"

6 Verteilungsfreier "U-Test von Mann-Whitney" fuir die Variable "Gruppierung (1 / 2)" und die Testvariablen
"Indexwert (0/1/2/3)"
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Tabelle 7.9: Gruppenzuordnung der Teilnehmer nach kardiovaskuldrer Evkrankungsschwere
("Cardiovascular severity score", Gray et al., 1996b)

Ausmaf der "Die Zufriedenen'" ""Die Belasteten" Gesamte
Organmanifestation Untersuchungsstichprobe
Anzahl % Anzahl % Anzahl %

Keine (0 Punkte) ! 8 30,8 18 69,2 26 100,0
Mild (1) 2 3 27,3 8 72,7 11 100,0
MaiBig (2) 3 71 63,6 4 36,4 11 100,0
Schwer (3) 4 23 52,3 21 47,7 44 100,0
Gesamtanzahl 41 51 92 (2 fehlend)

Zuordnungskriterien:
! Keine kardiovaskuldren Manifestationen
2 Erweiterung der Aorta ohne Operationsbedarf im Alter von tiber 40 Jahren
3 Erweiterung der Aorta im Alter zwischen 20 und 40 Jahren
4 Erweiterung der Aorta im Alter unter 20 Jahren;
oder: Aorten- oder Mitralklappenoperation, Aortendissektionen

In Tabelle 7.9 ist durch die Hervorhebung erkennbar, dass dieses Ergebnis durch eine grof3e
Anzahl von Personen ohne kardiovaskuldre Organbeteiligung in der Gruppe der "Belasteten”
bedingt ist. Die Haufung kommt iiberwiegend durch Personen ohne Diagnose eines Marfan-

Syndroms zustande. Dies wird in Abbildung 7.8 deutlich, in der die Teilnehmer differenziert

nach der Diagnose den Untergruppen zugeordnet sind.
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Abbildung 7.8: Ausmaf; der kardiovaskuldren Manifestationen in beiden Gruppen

Die Unterschiede in der Schwere der Manifestationen zwischen beiden Untergruppen, die in

Abbildung 7.8 erkennbar sind, erweisen sich fiir Teilnehmer ohne diagnostiziertes Marfan-
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Syndrom jedoch nicht als statistisch signifikant (U = 343.5, Z=-0.7, p = .488, zweiseitig). Dies
gilt analog fiir die Personen mit Marfan-Syndrom (U = 103.0, Z = -1.4, p = .148, zweiseitig).

Im Vergleich aller Teilnehmer mit Marfan-Syndrom mit den Teilnehmern ohne Marfan-
Syndrom — ohne Berticksichtigung der Untergruppen — wurde deutlich, dass die &rztlich beur-
teilte Erkrankungsschwere bei Marfan-Diagnose signifikant hoher ausfiel (U = 225.5, Z=-6.5,
p <.001*, zweiseitig).

Zusammenfassend ist zwischen dem Ausmal} der kardiovaskuldren Beteiligung und der
Zugehorigkeit zur Gruppe der "Belasteten" oder "Zufriedenen" innerhalb der Diagnosegruppen
kein Zusammenhang erkennbar. Bezogen auf alle Untersuchungsteilnehmer fallen bei den
"Zufriedenen" Organmanifestationen tendenziell stidrker aus als bei den "Belasteten". Dies
bedingt primir eine hohe Anzahl von Personen ohne Marfan-Diagnose und ohne kardio-
vaskuldre Organbeteiligung in der Gruppe der "Belasteten". 59 Prozent aller Untersuchungs-
teilnehmer weisen nach &rztlichem Urteil eine méiBige bis schwere kardiovaskuldre Beteiligung

auf.

Beteiligung des skelettalen Systems

Die Gruppenzuordnung der Teilnehmer nach Schwere ihrer skelettalen Organmanifestation

kann Tabelle 7.10 entnommen werden.

Tabelle 7.10: Gruppenzuordnung der Teilnehmer nach skelettaler Evkrankungsschwere
("Skelettal severity score", Gray et al., 1996b)

Ausmaf} der "Die Zufriedenen' "Die Belasteten' Gesamte
Organmanifestation Untersuchungsstichprobe
Anzahl % Anzahl % Anzahl %

Keine (0 Punkte) ! 12 333 24 66,7 36 100,0
Mild (1) 2 23 51,1 22 48,9 45 100,0
MaiBig (2) 3 6 54,5 5 45,5 11 100,0
Schwer (3) 4 1 50,0 1 50,0 2 100,0
Gesamtanzahl 42 52 94

Klinische Manifestationen: Details siehe Kapitel 6.3 (z.B. Kyphose, Skoliose, Pneumothorax)
1 <2 skelettale Manifestationen
2 2-4 skelettale Manifestationen
3 5-6 skelettale Manifestationen
4 Mindestens 7 skelettale Manifestationen

Im "U-Test von Mann-Whitney" mit den in Tabelle 7.10 dargestellten Daten zeigt sich, dass der

Rangdurchschnitt der "Zufriedenen" mit 52,3 hoher ausfillt als der Durchschnitt von 43,7 in der
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Gruppe der "Belasteten". Wie die statistische Priifung ergibt, sind der Gruppe der "Zufriedenen"
tendenziell mehr Personen mit hoheren Organmanifestationen zugeordnet als den "Belasteten”
(U =28925, Z=-1,7, p = .096", zweiseitig). Die Hervorhebung in Tabelle 7.10 zeigt, dass
dieses Ergebnis dhnlich wie bei der kardiovaskuldren Beteiligung durch die hohe Anzahl von
Personen ohne skelettale Organbeteiligung in der Gruppe der "Belasteten" mit bedingt ist. In

Abbildung 7.9 werden die Untergruppen differenziert nach Diagnose dargestellt.
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Abbildung 7.9: Ausmaf; der skelettalen Manifestationen in beiden Gruppen

Abbildung 7.9 zeigt, dass nur bei diagnostiziertem Marfan-Syndrom der Anteil nicht skelettal
Beteiligter in der Gruppe der "Belasteten" hoher ausfillt als bei den "Zufriedenen". Jedoch
nehmen die Gruppenunterschiede bei diagnostiziertem Marfan-Syndrom kein signifikantes
AusmaB an (U = 144.0, Z < 0.1, p > .999, zweiseitig). Dies gilt ebenfalls fiir die Teilnehmer
ohne Marfan-Syndrom (U =362.0, Z = -0.5, p = .594, zweiseitig).

Der Vergleich aller Teilnehmer mit Marfan-Syndrom mit den Teilnehmern ohne Marfan-
Syndrom — ohne Beriicksichtigung der Untergruppen — macht deutlich, dass die Erkrankungs-
schwere bei Patienten mit Marfan-Syndrom signifikant hoher ist (U = 337.5, Z=-5.9,
p <.001*, zweiseitig).

Zusammenfassend ist zwischen dem Ausmal} der skelettalen Beteiligung und der Zugehorigkeit
zur Gruppe der "Belasteten" oder der "Zufriedenen" innerhalb der Diagnosegruppen kein

Zusammenhang erkennbar. Bezogen auf alle Untersuchungsteilnehmer fallen bei den "Zufrie-
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denen" Organmanifestationen tendenziell stirker aus als bei den "Belasteten". Dies bedingt
primédr eine hohere Anzahl von Personen mit Marfan-Syndrom ohne skelettale Organ-
beteiligung in der Gruppe der "Belasteten". Insgesamt tritt bei 14 Prozent der Gesamtstichprobe

eine miBige bis schwere skelettale Organsystembeteiligung auf.

Beteiligung der Augen

In Tabelle 7.11 werden die Teilnehmer nach der Schwere ihrer Augenbeteiligung den beiden

Untergruppen zugeordnet.

Tabelle 7.11: Gruppenzuordnung der Teilnehmer nach Augenbeteiligung
("Ocular severity score”, Gray et al., 1996b)

Ausmaf} der "Die Zufriedenen" "Die Belasteten" Gesamte
Organmanifestation Untersuchungsstichprobe
Anzahl % Anzahl % Anzahl %

Keine (0 Punkte) ! 23 39,0 36 61,0 59 100,0
Mild (1) 2 1 25,0 3 75,0 4 100,0
MaiBig (2) 3 - - - - - 100,0
Schwer (3) 4 14 53,8 12 46,2 26 100,0
Gesamtanzahl 38 51 89 (5 fehlend)
Zuordnungskriterien:

I Keine Augenmanifestationen

2 Schwere Kurzsichtigkeit (> 6 Dioptrin)

3 Schwere Kurzsichtigkeit und Netzhautablosung
4 Subluxation oder Dislokation der Augenlinse(n)

Die statistische Priifung auf Gruppenunterschiede mit dem "U-Test von Mann-Whitney" ergibt
fiir die Augenbeteiligung, dass sich das Ausmal3 der Manifestationen in beiden Gruppen nicht
signifikant unterscheidet (U = 856.5, Z = -1.1, p = .259, zweiseitig). Auch an dieser Stelle fillt
in der Gruppe der "Belasteten" die Anzahl von Personen ohne Augenbeteiligung hoher aus
(siehe Tabelle 7.11), bedingt durch Personen mit Marfan-Diagnose. In Abbildung 7.10 werden
die Untergruppen differenziert nach Diagnose dargestellt.
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Abbildung 7.10: Ausmaf3 der Augenbeteiligung in beiden Gruppen

Die Unterschiede zwischen den Untergruppen erweisen sich bei Personen mit diagnostiziertem
Marfan-Syndrom insgesamt als nicht signifikant (U = 137.0, Z = -4, p = .481, zweiseitig). Dies
gilt analog fiir die Teilnehmer ohne Marfan-Syndrom (U = 292.0, Z = -0.7, p = .667, zwei-
seitig).

Im Vergleich aller Teilnehmer mit Marfan-Syndrom mit den Teilnehmern ohne Marfan-
Syndrom — ohne Beriicksichtigung der Untergruppen — zeigt sich, dass die drztlich beurteilte
Erkrankungsschwere bei einer Marfan-Diagnose signifikant hoher ausfillt (U=530,0; Z=-4,019;
p <.001*, zweiseitig).

Zusammenfassend war zwischen dem Ausmal} der Augenbeteiligung und der Zugehorigkeit zur
Gruppe der "Belasteten" oder "Zufriedenen" kein Zusammenhang erkennbar. Bei 28 Prozent
aller Untersuchungsteilnehmer liegt nach drztlichem Urteil eine méBige bis schwere Augenbe-

teiligung vor.

Klinische Gesamtbelastung

Fir jeden Teilnehmer sind die Punktwerte der einzelnen Schweregrad-Indizes, die in den
Tabellen 7.9 bis 7.11 aufgefiihrt sind, zu einem Gesamtbelastungswert aufaddiert worden. Die

Ergebnisse sind in der Tabelle 7.12 dargestellt.
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Tabelle 7.12: Gruppenzuordnung der Teilnehmer nach der Gesamtbelastung an Organmani-
festationen

Ausmaf der "Die Zufriedenen' ""Die Belasteten" Gesamte
Gesamtbelastung Untersuchungsstichprobe

Anzahl % Anzahl % Anzahl %
Keine (0 Punkte) 6 31,6 13 68,4 19 100,0
Mild (1-3) 10 35,7 18 64,3 28 100,0
MaiBig (4-6) 15 51,7 14 48,3 29 100,0
Schwer (7-9) 11 61,1 7 38,9 18 100,0
Gesamtanzahl 42 52 94

Die Priifung der Daten aus Tabelle 7.12 mit dem "U-Test von Mann-Whitney" auf Gruppen-
unterschiede ergibt, dass der Rangdurchschnitt der "Zufriedenen" mit 53,9 hoher ausfillt als der
der "Belasteten" mit 42,3. Die statistische Priifung zeigt, dass der Gruppe der "Zufriedenen"
signifikant mehr Personen mit hoheren Organmanifestationen zugeordnet sind als den
"Belasteten" (U = 821.5, Z = -2.1, p = .033*, zweiseitig). Abbildung 7.11 veranschaulicht den
Zusammenhang zwischen der Gruppenzugehorigkeit und der klinischen Gesamtbelastung. In
der Gruppe der "Belasteten" féllt insgesamt die hohe Anzahl von Personen ohne bzw. mit

milder klinischer Gesamtbelastung auf (sieche Hervorhebung).
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Abbildung 7.11: Ausmaf3 der Gesamtbelastung aller Organsysteme fiir beide Gruppen

Dariiber hinaus ist die klinische Gesamtbelastung aller Teilnehmer mit Marfan-Syndrom — ohne

Berticksichtigung der Untergruppen - signifikant grofer als bei den Teilnehmern ohne Marfan-
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Syndrom (U = 163.0, Z = -7.0, p < .001%*, zweiseitig). Es ist jedoch kein Zusammenhang
zwischen der Gesamtbelastung und dem Erleben von Stimmungsschwankungen (U = 923.0,
Z=-0.9, p = .374, zweiseitig), libermiBiger Miidigkeit (U = 901.0, Z = -0.9, p = .331, zwei-
seitig) und der Zufriedenheit mit der eigenen Leistungsfahigkeit (U = 883.5, Z=-0.5, p = .616,

zweiseitig) erkennbar.

Insgesamt machen die Ergebnisse zur klinischen Erkrankungsschwere deutlich, dass die
Teilnehmer mit diagnostiziertem Marfan-Syndrom nach den Indizes von Gray und Davies
(1996b) drztlich beurteilt schwerer erkrankt sind als die Teilnehmer ohne Marfan-Syndrom. Bei
der Gesamtbelastung aller Organsysteme ist in der Gruppe der "Zufriedenen" die Erkrankungs-
schwere signifikant hoher ausgeprigt. Dieser Zusammenhang zeigt sich tendenziell vor allem
bei den kardiovaskuldren und skelettalen Manifestationen. Bei der kardiovaskuldren Beteili-
gung ist diese Tendenz primér bedingt durch eine hohe Anzahl von Personen ohne Diagnose
eines Marfan-Syndroms, die keine kardiovaskuldre Beteiligung aufweisen und der Gruppe der
"Belasteten" zugeordnet sind. Dies gilt analog fiir die skelettale Beteiligung, bei der Personen

mit Diagnose eines Marfan-Syndroms diese Haufung ausmachen.

Dagegen sind innerhalb der einzelnen Diagnosegruppen (mit / ohne Marfan-Syndrom) und auch

bei der Augenbeteiligung keine Unterschiede zwischen den beiden Untergruppen erkennbar.

7.5.3 Einzelaspekte der Lebenszufriedenheit und des Korperkonzepts

Im Folgenden werden Einzelaspekte der Lebenszufriedenheit und des Korperkonzepts in den
einzelnen Untergruppen aufgegriffen, um einen Eindruck von spezifischen Problembereichen

zu vermitteln.

Lebenszufriedenheit in 10 Bereichen (FLZ, Fahrenberg et al., 2000)

In Abbildung 7.12 ist die Zufriedenheit der Untersuchungsteilnehmer in zehn verschiedenen
Lebensbereichen dargestellt. Die Abbildung zeigt die Mittelwerte und Standardfehler der beiden
Untergruppen in den Einzelskalen des FLZ im Vergleich zu Normwerten der Allgemein-
bevolkerung. Jede Einzelskala repridsentiert einen Lebensbereich. Je hoher ein Stanin-Wert
ausfillt, umso hoher ist auch die Zufriedenheit eingeschitzt worden. Die Ergebnisse der statis-

tischen Tests auf signifikante Abweichungen vom Normmittelwert (MW = 5) enthilt Ta-
belle 7.13.
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Abbildung 7.12: Mittelwerte und Standardfehler in den Einzelskalen des FLZ
fiir beide Untergruppen im Vergleich zur Allgemeinbevilkerung
(Stanine: MWyomm = 5, SDnoym = 2)

Fiir die einzelnen Lebensbereiche zeichnet sich in Abbildung 7.12 ab, dass in der Untergruppe
der "Zufriedenen" im Vergleich zur Allgemeinbevélkerung signifikante Einbullen beziiglich der
Gesundheit sowie in Ehe und Partnerschaft erkennbar werden. Zudem herrscht eine im
Vergleich zur Norm signifikant hohere Zufriedenheit mit der Berufs- und Arbeitssituation.
Dagegen zeigt sich fiir die Gruppe der "Belasteten", dass mit Ausnahme der Wohnsituation und
der Beziehung zu den eigenen Kindern in allen Bereichen die Lebenszufriedenheit signifikant
geringer ausfillt als in der Allgemeinbevolkerung. Die Wohnsituation und die Beziehung zu den
eigenen Kindern sind zugleich die einzigen Bereiche, in denen sich beide Untergruppen in ihrer

Einschitzung nicht signifikant voneinander unterscheiden (¢, ., = 1.0, df = 92, p = 321;

L= 1.0, df =92, p = 339, zweiseitig).
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Tabelle 7.13: Ergebnisse der t-Tests der Einzelskalenmittelwerte des FLZ auf Abweichungen
von der Allgemeinbevolkerung (Normmittelwert)

Untergruppen "Die Zufriedenen" ""Die Belasteten'"
Einzelskalen t df P (zweiseitig) t df P (zweiseitig)
(*<.05) (*<.05)

Gesundheit -4,1 41 <.001* -19,3 50 <.001*
Finanzielle Lage 1,5 41 131 -3,0 49 .004*
Freizeit 1,2 39 227 -3,9 48 <.001*
Eigene Person 1,3 41 216 -11,2 51 <.001%*
Sexualitit 0,2 35 .865 -4,2 39 <.001*
Freunde, Bekannte und 0,6 40 .520 -7,1 51 <.001%*
Verwandte
Wohnung 1,8 41 .074 0,6 51 .584
Arbeit und Beruf 2,8 38 .008* -5,3 47 <.001*
Ehe und Partnerschaft 33 33 .002%* -1,2 36 250
Beziehung zu eigenen 2,1 16 .056 0,9 20 .383
Kindern
Allgemeine 0,4 41 17 -11,1 51 <.001*
Lebenszufriedenheit!

I Gesamtwert, gebildet aus der Summe aller Skalenwerte dividiert durch die Gesamtanzahl der Skalen. Die
Skalen "Arbeit und Beruf", "Ehe und Partnerschaft" und "Beziehung zu den eigenen Kindern" gehen nicht in
die Berechnung ein, da oft Angaben fehlen.

Insgesamt fillt — wie bereits in Kapitel 7.4.3 erldutert’ — ausschlieBlich in der Untergruppe der
"Belasteten" im Vergleich zur Allgemeinbevolkerung die allgemeine Lebenszufriedenheit
(Gesamtwert) signifikant niedriger aus. Auffallend unzufrieden zeigt sich diese Gruppe mit
ihrer eigenen Person und der Gesundheit. Beide Lebensbereiche und die Gesamteinschitzung

wichen mehr als eine Standardabweichung vom Normmittelwert ab.

Neun Aspekte des eigenen Korperkonzepts (FKKS, Deusinger, 1998)

In Abbildung 7.13 ist die Einschitzung der Untersuchungsstichprobe beziiglich neun verschie-
dener Aspekte ihres Korperkonzepts veranschaulicht. Dazu sind die Mittelwerte und Standard-
fehler der beiden Untergruppen in den neun Einzelskalen des FKKS im Vergleich zur Allge-
meinbevolkerung dargestellt. Jede Einzelskala steht fiir einen Aspekt des Korperkonzepts. Je
hoher ein Ergebniswert (Prozentrang) ausfillt, umso positiver ist der Aspekt im Vergleich zur

Allgemeinbevolkerung eingeschitzt worden. Die Ergebnisse der statistischen Uberpriifung auf

7 Die Stanine des FLZ in Kapitel 7.4.3 sind in t-Werte umgerechnet.
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signifikante Abweichungen vom Normmittelwert (MW = 50) sind in Tabelle 7.14 zusammen-

gestellt.
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Abbildung 7.13: Mittelwerte und Standardfehler in den Einzelskalen des FKKS
fiir beide Untergruppen im Vergleich zur Allgemeinbevilkerung
(Prozentrdnge: MW yom = 50)

Fiir die Einzelaspekte zeichnet sich, wie in Abbildung 7.13 erkennbar ist, fiir die Untergruppe
der "Zufriedenen" eine im Vergleich zur Allgemeinbevolkerung signifikant geringere Selbst-
akzeptanz des Korpers (32,8 %) und dissimilatorischer Korperprozesse (35,3 %) ab. Zudem
werden die Gesundheit (36,8 %) und die korperliche Effizienz (38,7 %) signifikant niedriger
eingeschitzt. Im Gegensatz dazu fillt die Bewertung von Korperkontakt, Sexualitidt und Akzep-
tanz durch andere dhnlich der Normwerte aus. Die korperliche Erscheinung und Pflege des
Korpers werden in dieser Untergruppe sogar positiver als von tiber 62 Prozent der Allgemein-

bevolkerung wahrgenommen.
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In der Untergruppe der "Belasteten" werden dagegen mit wenigen Ausnahmen die Aspekte des
Korperkonzepts signifikant negativer als in der Allgemeinbevolkerung eingeschitzt. Die
Ausnahmen bilden die korperliche Erscheinung, der Korperkontakt und die Pflege des Korpers,
deren Einschitzung dem Normdurchschnitt entspricht. Die einzigen Lebensbereiche, in denen
sich beide Untergruppen in ihrer Einschitzung nicht signifikant voneinander unterscheiden,

sind der Korperkontakt und dissimilatorische Korperprozesse ( =0.2,df =92, p = 811;

tKontakt

tDis&

=0.6,df =92, p=.522, zweiseitig).

Tabelle 7.14: Ergebnisse der t-Tests der Einzelskalenmittelwerte des FKKS auf Abweichungen
von der Allgemeinbevilkerung (Normmittelwert)

Untergruppen "Die Zufriedenen" ""Die Belasteten"
Einzelskalen P (zweiseitig) P (zweiseitig)
t df (*<.05) t df (*<.05)
Selbstakzeptanz des Korpers -3,7 41 .001* -15,0 51 <.001*
Gesundheit 2,7 41 .010%* -13,7 51 <.001%*
Pflege des Korpers 3,6 41 .001* 0,8 51 425
Korperliche Effizienz -2,4 40 .022% -9,0 51 <.001*
Korperkontakt 0,4 41 .681 0,1 51 959
Sexualitit 0,8 41 420 -5,7 51 <.001*
Akzeptanz des Korpers durch
andere 0,6 41 530 -5,7 51 <.001*
Koérperliche Erscheinung 2,7 41 .009* -1,2 51 243
Dissimilatorische
Korperprozesse -2,6 41 012%* -4,1 51 <.001*
Allgemeines Korperkonzept! -0,5 41 .620 -9.4 51 <.001*

I Gesamtwert, gebildet aus der Summe aller Einzelskalenwerte dividiert durch die Gesamtanzahl der Skalen.

Insgesamt weist — wie bereits in Kapitel 7.4.3 erldutert — ausschlieBlich die Untergruppe der
"Belasteten" im Vergleich zur Allgemeinbevolkerung ein signifikant negativeres Gesamtkorper-
konzept auf (32,2 %). Auffallend negativ schitzt diese Gruppe die Selbstakzeptanz des Korpers,
thre Gesundheit, die korperliche Effizienz sowie die Sexualitit und Akzeptanz des Korpers
durch andere ein (< 30 %). Auffallend positiv fillt dagegen vor allen bei den "Zufriedenen" die

Einschétzung der korperlichen Erscheinung und die Pflege des Korpers aus (> 62 %).
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7.6 Strategien bei der Krankheitsverarbeitung

Mit dem Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV, Muthny, 1989) wurde im Rahmen der
Untersuchung erfasst, welche Verarbeitungsstrategien von den Untersuchungsteilnehmern in
welcher Intensitdt eingesetzt werden. Im Folgenden werden die Auftretenshiufigkeiten ein-
zelner Strategien erldutert und die Intensitidten ihres Einsatzes in den beiden Untergruppen

gegeniibergestellt.

Die héaufigsten Strategien bei der Krankheitsverarbeitung

In Tabelle 7.15 werden die Strategien aufgefiihrt, die in jeder Untergruppen von mindestens der
Hilfte der Gruppenteilnehmer intensiv eingesetzt werden. Innerhalb der Gruppen sind dazu fiir
jedes Item die Personen, die von einem intensiven Einsatz der jeweiligen Verarbeitung berich-

ten (Antwortkategorien "ziemlich" oder "stark"), aufaddiert worden.

Tabelle 7.15: Intensiv eingesetzte Verarbeitungsstrategien (Items) des FKV

Verarbeitungsstrategien Gruppenanteil mit
intensivem Einsatz
(in %)

Belastete:
Galgenhumor entwickeln! 63,5
Die Krankheit als Schicksal annechmen 57,7
Gefiihle unterdriicken, Selbstbeherrschung! 55,8
Sich abzulenken versuchen 55,8
Ins Griibeln kommen 51,9
Zufriedene:
Die Krankheit als Schicksal annehmen 78,6
Vertrauen in Arzte setzen! 64,3
Erfolge und Selbstbestitigung suchen 54,8
Genau den &rztlichen Rat befolgen! 52,4
Anderen Gutes tun wollen 52,4

I Items, die nicht in die Clusteranalyse einbezogen waren

In Tabelle 7.15 ist erkennbar, dass in beiden Untergruppen "die Krankheit als Schicksal
anzunehmen" einen sehr hohen Stellwert einnimmt. Fiir die Untergruppe der "Zufriedenen" ist
zudem die Arzt-Patienten-Beziehung, das heiBt "Vertrauen in Arzte" zu setzen oder genau den
"drztlichen Rat" zu befolgen, sowie die Suche nach eigener "Selbstbestétigung" und "anderen

Gutes zu tun" auBerordentlich wichtig. In der Gruppe der "Belasteten" dominieren dagegen
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Strategien wie "Galgenhumor", "Selbstbeherrschung", "Griibeln" oder auch "Ablenkung". Da
die Auswertung ausschlieflich fiir Untersuchungsteilnehmer mit eindeutiger Diagnose eines
Marfan-Syndroms zu &hnlichen Ergebnissen fiithrte, wird auf eine separate Darstellung

verzichtet.

Mehrere der zuvor genannten Verarbeitungsstrategien werden vermehrt von Personen mit

hoherem Lebensalter eingesetzt. Es handelt sich dabei um das Annehmen der Erkrankung als
Schicksal (t*= 3.4, df = 92, p = .001*, zweiseitig), das Vertrauen in Arzte (1= -3.2, df = 92,
p = .002*, zweiseitig), das Befolgen des &rztlichen Rates (¢ = -3.8, df = 92, p < .001%*, zwei-

seitig) und die Entwicklung von Galgenhumor (= -2.0, df =92, p = .048%*, zweiseitig).

Unterschiede zwischen den Untergruppen

In Tabelle 7.16 sind die Strategien zusammengefasst, die von beiden Untergruppen in

signifikant unterschiedlicher Intensitét eingesetzt werden.

Tabelle 7.16: Verarbeitungsstrategien (Items) des FKV, die in den Untergruppen
mit unterschiedlicher Intensitdit eingesetzt werden

Untergruppe Verarbeitungsstrategie Unterschiede zwischen den
mit intensi- Untergruppen’
veriezzifg;tlte- U-Wert | Z-Wert P (zweiseitig)
8 < (*<.05)
Depressive Verarbeitung
Belastete Ungeduldig und gereizt auf andere 572,0 -4,1 <.001*
reagieren
Belastete Sich selbst bemitleiden 599.5 -4,0 <.001*
Belastete Ins Griibeln kommen 505,0 -4,6 <.001*
Belastete Mit dem Schicksal hadern 559,0 -4,3 <.001*
Belastete Sich von anderen Menschen 482,0 -4,8 <.001*
zuriickziehen
Bagatellisierung und Wunschdenken
Belastete Wunschdenken und Tagtraumen 5455 -4,3 <.001*
nachhingen
Belastete Herunterspielen von Bedeutung und 851,0 -1,9 .058™
Tragweite
Belastete Nicht-wahrhaben-Wollen des 772,5 -2,6 .008*
Geschehenen

8 Es wurden t-Tests mit der Gruppierungsvariable "Verarbeitungsstrategie (intensiv / nicht intensiv)" und dem
Alter als Testvariable durchgefiihrt.
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Untergruppe Verarbeitungsstrategie Unterschiede zwischen den
mit intensi- Untergruppen’
vz;’:;:;‘:;e- U-Wert | Z-Wert p (zweiseitig)
(*<.05)
Weitere Strategien
Belastete Sich abzulenken versuchen 655,0 -3,4 .001*
Belastete Sich selbst die Schuld geben? 892,0 -2,1 .040%*
Belastete Andere verantwortlich machen? 735,0 -3.3 .001*
Belastete Gefiihle unterdriicken, 790,0 -2,4 .017*
Selbstbeherrschung?
Belastete Stimmungsverbesserung durch 908,0 -1,8 075
Alkohol oder Beruhigungsmittel
suchen?
Belastete Galgenhumor entwickeln? 819,0 -2,1 .033*
Belastete Sich auf frithere Erfahrungen mit 736,0 -2,8 .005*
dhnlichen Schicksalsschligen
besinnen?
Zufriedene Genau den érztlichen Rat befolgen? 813,0 2,2 .029*
Zufriedene Vertrauen in die Arzte setzen? 844.5 -1,9 .051™

! "U-Tests von Mann-Whitney" mit der Variablen "Gruppierung (1/2)" und den Testvariablen
"Intensitét der Verarbeitungsstrategie (gar nicht / wenig / mittelmafBig / ziemlich / sehr stark).
2 TItems, die nicht in die Clusteranalyse einbezogen waren

In Tabelle 7.16 wird deutlich, dass die Untergruppe der "Belasteten" vor allem Strategien
depressiver und bagatellisierender Verarbeitung signifikant intensiver einsetzt. Dies ist ent-
sprechend der Ergebnisse der Clusteranalyse, in der beide Verarbeitungsstile signifikant zur
Untergruppenbildung beigetragen haben, zu erwarten. Die signifikanten Unterschiede beziehen

sich auf alle erhobenen Strategien innerhalb dieser Stile.

Hinzu kommen mehrere Strategien, die nicht in die clusteranalytische Auswertung eingegangen
sind (siehe Anmerkung 2 in Tabelle 7.16). Dazu gehoren Selbstbeherrschung, das Zuweisen von
Schuld, Galgenhumor, die Erinnerung an frithere Schicksalsschlige und eine Stimmungs-
verbesserung durch Alkohol oder Beruhigungsmittel. Alle diese Strategien werden signifikant
intensiver von der Gruppe der "Belasteten" eingesetzt. Dagegen stiitzt sich die Untergruppe der

Zufriedenen deutlich stirker auf die Beziehung zum Arzt und dessen Ratschlége.

Insgesamt wird deutlich, dass fiir alle Untersuchungsteilnehmer die Annahme der Erkrankung
als Schicksal einen sehr hohen Stellenwert bei der Krankheitsverarbeitung einnimmt. In der

Untergruppe der "Zufriedenen" wird die Arzt-Patienten-Beziehung, die Suche nach Selbstbe-
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statigung und der Wunsch danach Gutes zu tun, als auBBerordentlich wichtig erachtet. Bei der
Untergruppe der "Belasteten" dominieren dagegen vergleichsweise intensiv ausgeprigte depres-
sive und bagatellisierende Verarbeitungsstrategien, die von Schuldzuweisung, Selbstbeherr-

schung und einer Stimmungsverbesserung durch Alkohol oder Beruhigungsmittel begleitet sind.
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8 Diskussion

8.1 Ergebnisinterpretation

Bei den Untersuchungsteilnehmern liegt fiir knapp 80 Prozent eine &rztlich verifizierte
Diagnose des Marfan-Syndroms oder einer Bindegewebserkrankung® vor (siehe Kapitel 7.1).
Anders als in den bisherigen Studien sind in die Untersuchung auch Personen einbezogen, die
nicht Mitglieder in einer Selbsthilfeorganisation sind. Nur 40 Prozent der Teilnehmer mit
eindeutiger Marfan-Diagnose gehoren der Selbsthilfeorganisation Marfan Hilfe (Deutschland)
e.V. an. Die Altersspanne der Untersuchungsteilnehmer liegt zwischen 20 und 73 Jahren, des
weiteren ist die Geschlechterverteilung ausgewogen. Daher kann davon ausgegangen werden,

dass die Untersuchungsstichprobe die Gesamtheit der Marfan-Betroffenen gut représentiert.

Die Untersuchungen zur klinischen Erkrankungsschwere zeigten, dass bei der Mehrheit der
Untersuchungsteilnehmer fiir das Marfan-Syndrom typische Organsystemmanifestationen in
schwerer Auspragung vorliegen (siche Kapitel 7.5.2). Entsprechend der &rztlichen Beurteilung
leiden knapp 60 Prozent aller Teilnehmer unter miBigen bis schweren kardiovaskuldren
Manifestationen. Bei 15 Prozent ist eine méfige bis schwere skelettale Beteiligung, sowie bei
knapp 30 Prozent eine dhnlich hohe Augenbeteiligung erkennbar. Erwartungsgemal fallen bei
den Personen mit eindeutiger Diagnose eines Marfan-Syndroms die Organmanifestationen
deutlich schwerer aus als bei denjenigen, bei denen sich der Verdacht im Rahmen der
Erstuntersuchung nicht bestitigte. Mehr als 40 Prozent aller Teilnehmer haben bereits eine
Herzoperation iiberstanden, mehr als Zweidrittel sind anderweitig operiert worden (siehe
Kapitel 7.5.1). Mehr als 55 Prozent berichten zudem unabhingig vom Vorliegen weiterer
Erkrankungen oder der Differentialdiagnose von negativen Erkrankungsauswirkungen auf den
Alltag, die ihren Arbeitsplatz (z.B. Arbeitszeit, finanzielle Einbuflen) oder soziale Kontakte
betreffen. Beispielsweise gehen Freundschaften und Bekanntschaften auseinander, da
gemeinsame Aktivititen wie Wandern oder anstrengende Spazierginge fiir die Betroffenen

nicht moglich sind.

Insgesamt machen diese Ergebnisse deutlich, dass bei der Mehrheit aller Untersuchungs-

teilnehmer objektive somatische Belastungen mit negativ erlebten Auswirkungen auf den Alltag

9 Bindegewebserkrankung mit/ohne GefaBbeteiligung; die Symptomatik erfiillte im Allgemeinen nicht
hinreichend die Diagnosekriterien der Genter Nosologie (De Paepe et al., 1996) fiir das Marfan-Syndrom.
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vorliegen. Dies steht auch im Einklang mit den Ergebnissen der Marfan-Studie von De Bie et.
al. (2004), in der knapp 60 Prozent den Einfluss der Erkrankung auf den Alltag als erheblich

einschitzen.

8.1.1 Das psychische Befinden in der Gesamtstichprobe (Annahme 1)

Die Gesamtheit der Untersuchungsteilnehmer weist im Vergleich zur Allgemeinbevélkerung
(Normmittelwerte) Einbuflen in ihrem psychischen Befinden auf (sieche Kapitel 7.2). Der
Durchschnitt der Teilnehmer leidet unter deutlich erhohter psychischer Belastung (SCL-90-R),
die begleitet ist von ausgeprigten Angsten und Depressionen (HADS-D). Hinzu kommt, dass
die gesundheitsbezogene Lebensqualitit (SF-36) und die allgemeine Lebenszufriedenheit (FLZ)
deutlich niedriger eingeschitzt sowie das eigene Korperkonzept (FKKS) negativer bewertet
werden. Damit hat sich die erste Untersuchungsannahme bestétigt. Die Ergebnisse stehen im
Einklang mit den Erkenntnissen aus der Literatur zu psychischen Belastungen, Angst und De-
pression bei somatischen Erkrankungen (vgl. Arolt, 2004; Hérter et al., 2006, Herrmann-
Lingen, 2001) und der Lebensqualititsforschung (vgl. Baumeister et al., 2004a; Bullinger,
2006). Von einer geringen Zufriedenheit von Marfan-Patienten mit ihrem Korperkonzept
berichtet ebenfalls eine Studie von De Bie et. al. (2004).

Dartiber hinausgehend wird im Vergleich der Diagnosegruppen (mit / ohne Marfan-Syndrom)
deutlich, dass sich das psychische Befinden der Marfan-Patienten trotz ihrer schwereren
Organmanifestationen stirker an das der Allgemeinbevolkerung (Normmittelwerte) anndhert als
das der Teilnehmer ohne Marfan-Syndrom. Zwar weisen Marfan-Patienten deutlich hohere
psychische Belastungen (SCL-90-R), Angste und Depressionen (HADS-D) auf als die
Allgemeinbevolkerung, die Hohe ist aber noch deutlich geringer als bei den Teilnehmern ohne
Marfan-Syndrom. Thre Einschitzung der psychischen Gesundheit (SF-36) fillt sogar dhnlich

der Allgemeinbevolkerung aus.

Dieser Unterschied ldsst sich meines Erachtens durch belastungsreduzierende und stabili-
sierende Einfliisse erkldren, die mit dem Vorhandensein einer eindeutigen Erkrankungsdiagnose
(mit Auswirkung auf die Krankheitsverarbeitung) sowie der langjahrigen Betreuung der meisten
Untersuchungsteilnehmer am UHZ Hamburg zusammenhéngen. Die hohe Bedeutung der Arzt-
Patient-Beziehung fiir die Krankheitsverarbeitung, die sich ebenfalls aus den Ergebnissen der
vorliegenden Untersuchung ableiten lédsst, unterstiitzt diese Interpretation. Allerdings kann diese
Untersuchung nur Hinweise fiir einen Effekt der medizinischen Betreuung auf das psychische

Befinden liefern, da nahezu alle Untersuchungsteilnehmer Patienten am UHZ Hamburg sind
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und die Untersuchung ein Querschnitt-Design aufweist. Ein eindeutiger Nachweis muss
folglich zukiinftigen Forschungsbemiihungen mit Langsschnitt-Design vorbehalten bleiben. Fiir
die vorliegenden Ergebnisse stellt das homogene Behandlungsangebot in der Stichprobe jedoch
sicher, dass die Erkenntnisse nicht primdr durch Unterschiede im medizinischen Versorgungs-

angebot bedingt sind.

8.1.2 Angst und Depression im Vergleich zu kardiologischen Patienten
(Annahme 2)

Die Gesamtheit der Untersuchungsteilnehmer ist im Ausmal ihrer Angste und Depressionen

mit kardiologischen Patienten vergleichbar (siche Kapitel 7.3). Die Teilnehmer mit eindeutiger

Diagnose eines Marfan-Syndroms liegen in ihren Angst- und Depressionswerten (HADS-D)

genau auf dem Niveau der kardiologischen Normstichprobe (Mittelwerte). Die Teilnehmer ohne

Marfan-Diagnose weisen dagegen noch deutlich stirker ausgeprigte Angste und Depressionen

auf. Die zweite Untersuchungsannahme hat sich damit insgesamt bestitigt.

Auffillige Depressionswerte (HADS-D; Skalenrohwert > 10) treten bei etwa 11 Prozent der
Untersuchungsstichprobe auf. Dieser Anteil liegt an der unteren Grenze der in der Literatur
berichteten 10-40 Prozent internistischer Patienten mit Depressionen (vgl. Arolt, 2004;
Freedland et al., 2003; Hérter, 2006). Hinzu kommen bei etwa 21 Prozent der Untersuchungs-
teilnehmer auffillige Angstwerte (HADS-D; Skalenrohwert > 10). Dieser Anteil fallt hoher aus
als in der Literatur, wonach bei 10-15 Prozent der kardiologischen Patienten Angststérungen
auftreten (Chignon et al., 1993; Hérter, 2006). Zwischen dem Auftreten auffilliger Angst- und
Depressionswerte (HADS-D) bei den Untersuchungsteilnehmern und der Differentialdiagnose,
dem Vorliegen mehrerer Erkrankungen und dem Geschlecht sind keine Zusammenhédnge

erkennbar.

Der direkte Vergleich mit der Studie von Hérter et al. (2006), in der das gleiche Erhebungs-
instrument (HADS-D) mit identischer Auswertung eingesetzt wurde, zeigt, dass die Haufigkeit
des Auftretens auffilliger Angste den orthopidischen Patienten bei Hirter et al. entspricht,
wihrend die Héufigkeit von Depressionen mit den kardiologisch erkrankten Personen
vergleichbar ist. Durch die skelettalen Manifestationen des Marfan-Syndroms liegt eine Ahn-

lichkeit mit orthopadischen Patienten nahe.

Es soll an dieser Stelle noch einmal betont werden, dass das psychische Befinden der Untersu-

chungsteilnehmer bisher ausschlieBlich durch die durchschnittliche Auspriagung des Erlebens
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der Gesamtstichprobe reprasentiert wird. Im Weiteren werden alle Teilnehmer in Untergruppen

unterteilt, um zu einem differenzierten Bild der einzelnen Personen zu gelangen.

8.1.3 Untergruppen im psychischen Befinden und in der
Krankheitsverarbeitung (Annahme 3)

Die Untersuchungsteilnehmer sind mit Hilfe clusteranalytischer Verfahren in zwei Unter-
gruppen eingeteilt worden, die sich deutlich in ihrer psychischen Belastung (SCL-90-R, HADS-
D), in der Bewertung ihres Korperkonzepts (FKKS), in der Zufriedenheit (SF-36, FLZ) und in
der Krankheitsverarbeitung (FKV) unterscheiden (siche Kapitel 7.4). Folglich hat sich auch die
dritte Untersuchungsannahme bestdtigt. Die erste Untergruppe, die "Zufriedenen", charakte-
risiert eine hohe Zufriedenheit mit ihrer aktuellen Lebenssituation und eine geringe psychische
Belastung. Depressive und bagatellisierende Verarbeitung sind entsprechend gering ausgepragt.
Dieser Untergruppe werden 45 Prozent der Untersuchungsteilnehmer zugeordnet, dabei ten-
denziell mehr mit eindeutig diagnostiziertem Marfan-Syndrom (siehe Kapitel 7.5.1). Im Gegen-
satz dazu fillt die zweite Untergruppe, die "Belasteten", durch ihre hohe psychische Belastung
auf, die verbunden ist mit Zufriedenheitseinbuflen und einer ausgepréigten depressiven Verar-

beitung. Sie setzt sich aus 55 Prozent der Untersuchungsteilnehmer zusammen.

Meines Erachtens erscheint die numerisch gewonnene Gruppierung, die ein kombiniertes Auf-
treten von hoher psychischer Belastung, geringer Zufriedenheit und intensivem Einsatz entspre-
chender Verarbeitungsstrategien unterstreicht, fiir die Beschreibung der untersuchten chronisch
erkrankten Personen inhaltlich nachvollziehbar und von klinischer Relevanz. So berichtet
beispielsweise die Lebensqualitidtsforschung von Zusammenhédngen zwischen wenig depres-
siver Verarbeitung und hoher Lebenszufriedenheit (Bullinger, 2006), das heillit von einer Kom-
bination, die auch in der Untergruppe der "Zufriedenen" erkennbar ist. In &hnlicher Weise
beschreiben Peters et al. (2001a, 2001b, 2005) ein unterschiedliches Erleben von Marfan-Pa-
tienten beziiglich der Bewertung von Erkrankungskonsequenzen. Im Folgenden werden die

beiden Untergruppen ndher charakterisiert.

Die "Zufriedenen"

Das psychische Befinden in dieser Gruppe unterscheidet sich in der deutlich negativeren
Einschétzung der korperlichen Gesundheit (SF-36) von der Allgemeinbevolkerung. Die psy-
chische Belastung (SCL-90-R), Angste und Depressionen (HADS-D) sowie die allgemeine
Lebenszufriedenheit (FLZ) und das Gesamtkorperkonzept (FKKS) entsprechen dagegen den
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Normen. Die psychische Gesundheit (SF-36) wird sogar deutlich hoher als in der Allgemein-
bevolkerung eingeschétzt (siehe Kapitel 7.4.3). Depressive und bagatellisierende Verarbei-
tungsstile (FKV) sind nur gering ausgeprigt (siche Kapitel 7.4.1). Zudem berichten weniger als

15 Prozent von liberméBiger Miidigkeit oder Stimmungsschwankungen (siche Kapitel 7.5.1).

Obwohl in dieser Gruppe die Zufriedenheit mit dem Gesamtkorperkonzept (FKKS) der Allge-
meinbevolkerung entspricht, fillt die Selbstakzeptanz des Korpers bei den Teilnehmern deutlich
geringer aus (siche Kapitel 7.5.3). Das heifit, dass die Teilnehmer stérende biologische und
dsthetische Méngel an ihrem Korper wahrnehmen und sich an Schonheitsfehlern und ihrem im
Vergleich zur Umgebung abweichenden Aussehen storen. Die korperliche Erscheinung und
Pflege des Korpers, das heifit der verantwortungsvolle Umgang mit der Gesundheit, wird
dagegen deutlich positiver eingeschétzt als vom Normdurchschnitt. Da die Skala zur koérper-
lichen Erscheinung primér die Zufriedenheit mit einzelnen Kérpermerkmalen, wie zum Beispiel
den Haaren, der Figur oder der GroBBe der Ohren erfasst, ist aufgrund der weitreichenden ge-
sundheitlichen Folgen des Marfan-Syndroms eine positive Bewertung auf dem Hintergrund
krankheitsbedingt angepasster Bewertungsmafstibe vorstellbar. Hinzu kommen eine negative

Bewertung der Gesundheit (FKKS, FLZ, SF-36) und korperlichen Effizienz (FKKS).

Insgesamt entsteht der Eindruck, dass die Teilnehmer dieser Untergruppe trotz der Erkran-
kungsbelastungen mit ihrem Leben &hnlich zufrieden sind wie die Allgemeinbevolkerung.
Dieses Phinomen beschreibt die Literatur unter dem Namen "Zufriedenheitsparadox" (vgl.
Herschbach, 2001; Staudinger, 2000). Es wird erklart durch Krankheitsverarbeitungsprozesse,
die mit der Verdnderung eigener Bewertungsmalstibe ("response shifts") einhergehen. Das
ausgeprigte psychische Wohlbefinden (SF-36) konnte in diesem Sinne ausdriicken, dass die
Teilnehmer durch die Konfrontation mit den Erkrankungskonsequenzen ihre Bewertung von
alltdglichen Problemen relativiert haben. Solange keine erkrankungsbedingten Krisen bestehen,
ist folglich ein im Vergleich zur Allgemeinbevolkerung hoheres psychisches Wohlbefinden
vorstellbar, das von einer deutlich positiven Einschétzung der eigenen korperlichen Erschei-
nung und der beruflichen Situation (FLZ; siche Kapitel 7.5.3) begleitet wird. Das psychische
Befinden dieser Untergruppe erinnert an den Ideal-Typus "Alle Belastungen der Welt" (Stuhr et
al., 2001), einem Selbstkonzept sich gesund fithlender Menschen, bei denen trotz schwerer
Belastungen der Blick zuversichtlich in die Zukunft gerichtet ist und die Betroffenen Verant-

wortung fiir sich und ihre Gesundheit tibernehmen.
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Dagegen spiegelt die negative Einschitzung der Gesundheit und des korperlichen Wohlbe-
findens (SF-36, FLZ, FKKS) meines Erachtens die Auswirkungen der somatischen Erkrankung
wider. Sie geht wie zuvor erldutert meist mit ausgepriagten Organmanifestationen und Marfan-
typischen korperlichen Belastungseinschrinkungen einher, die die Alltagsbewiltigung ein-
schranken. In diesem Zusammenhang wird auch die deutlich geringere Selbstakzeptanz des
Korpers und Unzufriedenheit mit seiner Effizienz (FKKS), das heifit vor allem der korperlichen
Stiarke, verstdndlich. Diese Interpretation wird zusdtzlich dadurch gestiitzt, dass in der Gruppe
der "Belasteten", die im Folgenden charakterisiert wird, die korperliche Gesundheit (SF-36) bei

vergleichbarer Erkrankungsschwere dhnlich negativ eingeschétzt wird.

Die "Belasteten"

In dieser Untergruppe fillt das psychische Befinden in allen untersuchten Bereichen deutlich
schlechter als in der Allgemeinbevolkerung aus (sieche Kapitel 7.4.3). Eine hohe psychische
Belastung (SCL-90-R), Angste und Depressionen (HADS-D) sind begleitet von einer geringen
allgemeinen Lebenszufriedenheit (FLZ) und einer ebenso niedrigen gesundheitsbezogenen
Lebensqualitdt (SF-36). Hinzu kommt ein im Vergleich zum Durchschnitt der Allgemein-
bevolkerung deutlich negativ bewertetes Gesamtkorperkonzept (FKKS) und intensive depres-
sive Verarbeitung (FKV; siche Kapitel 7.4.1). Mehr als die Hilfte der Gruppenteilnehmer
berichten von iibermiBiger Miidigkeit oder Stimmungsschwankungen. Uber 80 Prozent sind

mit ihrer eigenen Leistungsfiahigkeit unzufrieden (siehe Kapitel 7.5.1).

AusschlieBlich in dieser Untergruppe treten auffillige Angst- und Depressionswerte (HADS-D)
auf, fiir etwa 19 Prozent der Gruppenteilnehmer hinsichtlich Depression und knapp 40 Prozent
hinsichtlich Angst (siehe Kapitel 7.4.3). Multimorbiditdt und die Frage, ob eindeutig ein
Marfan-Syndrom diagnostiziert ist oder nicht, stehen mit ihrem Auftreten nicht im Zusammen-

hang (siehe Kapitel 7.3).

Mit wenigen Ausnahmen bewerten die "Belasteten" die Einzelaspekte ihres Korperkonzepts
(FKKS) negativer als der Durchschnitt der Allgemeinbevolkerung. Auffallend negativ wird die
Selbstakzeptanz des Korpers, die Gesundheit, die korperliche Effizienz, die Sexualitdt und die
Akzeptanz des Korpers durch andere eingeschétzt. Fiir diese Aspekte liegen die Prozentrang-
werte unter 30, das heif3t in der Allgemeinbevolkerung fillt die Bewertung bei mehr als 70 Pro-
zent der Personen positiver aus (siche Kapitel 7.5.3). Eine negative Bewertung der Sexualitit,

die in vorliegender Untersuchung unabhingig von der Einnahme von Betarezeptorenblockern
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auftritt (siche Kapitel 7.5.1), beschreibt auch die Marfan-Studie von De Bie et al. (2004). Auf
dem Niveau der Allgemeinbevolkerung liegt in dieser Untergruppe nur die Zufriedenheit mit
der korperlichen Erscheinung, mit dem Korperkontakt und der Pflege des Korpers. Hinzu
kommt, dass auch die Lebenszufriedenheit (FLZ) in den meisten Bereichen deutlich reduziert
ist. Auffallende Unzufriedenheit herrscht hinsichtlich der Gesundheit und der eigenen Person.
Die Ergebnisse weichen in diesen Bereichen sogar mehr als eine Standardabweichung vom
Normmittelwert ab. Nur die Zufriedenheit mit der Wohnsituation und der Beziehung zu den
eigenen Kindern entspricht in dieser Gruppe sowohl der Allgemeinbevolkerung als auch den

"Zufriedenen" (sieche Kapitel 7.5.3).

Meines Erachtens sind die negative Einschédtzung der Gesundheit (SF-36, FLZ, FKKS) und der
korperlichen Effizienz (FKKS), das heifit der motorischen Fahigkeiten und der korperlichen
Stirke, eine Folge der korperlichen Auswirkungen des Marfan-Syndroms, das mit Belastungs-
einschrinkungen im Alltag einhergeht. Ahnlich wie bei den "Zufriedenen" werden auch in
dieser Untergruppe Probleme bei der Selbstakzeptanz des Korpers (FKKS) erkennbar, die als
Reaktion auf negativ bewertete biologische und dsthetische Verdnderungen in der korperlichen
Konstitution verstanden werden konnen. In dieser Untergruppe erleben die Gruppenteilnehmer
zusétzlich eine fehlende Akzeptanz durch die Umgebung, das heifit sie fithlen sich schnell
wertlos, wenig anziehend und wegen ihres Aussehens kritisiert. Hinzu kommt eine deutliche
Unzufriedenheit mit der eigenen Person (FLZ), das hei3t mit den Féahigkeiten, dem bisherigen
Leben, dem Selbstvertrauen und Charakter sowie der Vitalitdt. Im verantwortungsvollen Um-
gang mit der Gesundheit (Pflege des Korpers, FKKS) werden dagegen keine Unterschiede zwi-

schen den "Belasteten" und der Allgemeinbevolkerung erkennbar.

Insgesamt zeichnet sich fiir die Untergruppe der "Belasteten" ab, dass die Gruppenteilnehmer
durch Angste und Depressionen hoch belastet sind und eine ausgeprigte Unzufriedenheit mit
der eigenen Person, dem Korper und der Lebenssituation vorherrscht. Dies entspricht den
Erkenntnissen aus der Literatur, wonach chronische und somatische Erkrankungen oftmals von
einer erhohten psychischen Belastung oder einer reduzierten Lebensqualitit begleitet sind (Bau-
meister et al., 2004a; Bullinger, 2006). Die Fahigkeit zu einer aktiven Lebensbewiltigung und
zum Aufrechterhalten von Hoffnung auch bei Riickschlidgen, wie sie bei Selbstkonzepten sich
gesund fiihlender Menschen vorhanden ist (Stuhr et al., 2001), erscheint vermindert. Stattdessen

hadern die Betroffenen mit ihrem Schicksal.
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Folglich liegen bei der Gruppe der "Belasteten", der mehr als die Hélfte der Untersuchungsteil-
nehmer zugeordnet sind, hinreichende Anhaltspunkte vor, die auf psychologischen Interven-
tionsbedarf hindeuten. Hinzu kommt, dass neben den EinbuBen an subjektiver Lebensqualitét
bei korperlichen Erkrankungen zusétzlich die Gefahr komplexer Interaktionen mit depressiven
Storungen oder Angst beriicksichtigt werden muss. So stellen schwere Depressionen aufgrund
negativer Gefiflauswirkungen einen eigenstdndigen Risikofaktor fiir die Entstehung koronarer
Herzerkrankungen dar (vgl. Rothermundt et al., 2004). Derartige Gefdverdnderungen kénnen
gerade bei den ohnehin bindegewebsgeschwichten Marfan-Patienten den somatischen Krank-
heitsverlauf zusitzlich negativ beeinflussen. Hinzu kommt das vermehrte Leid, dass zum
Beispiel zu zusitzlichen korperlichen Symptombildungen als Ausdruck der psychischen
Problematik fiihren kann (Somatisierung), sowie die hohere Wahrscheinlichkeit einer vermin-
derten therapeutischen Mitarbeit beim Vorliegen einer Depression (Di Matteo et al., 2000).
Mafinahmen zur Forderung der Krankheitsverarbeitung in der Untergruppe der "Belasteten"

erscheinen letztlich angeraten.

Im Rahmen der Untersuchungsauswertung konnte ausgeschlossen werden, dass die gewihlte
Gruppierung ausschlieBlich auf Unterschieden im Erkrankungs- und Behandlungsverlauf, wie
zum Beispiel der Erkrankungsdauer oder dem Alter bei der Erstdiagnose, oder auf soziodemo-
graphischen Charakteristika beruht (siehe Kapitel 7.5.1). Dies gilt analog fiir die klinische
Erkrankungsschwere der Untersuchungsteilnehmer, auf die im folgenden Kapitel eingegangen
wird. Der tendenziell hohere Anteil von Personen mit Diagnose eines Marfan-Syndroms in der
Gruppe der "Zufriedenen" ldsst — wie bereits im Zusammenhang mit der Gesamtstichprobe
erldutert — vermuten, dass sich eine eindeutige Erkrankungsdiagnose und eine Behandlung posi-

tiv auf die Krankheitsverarbeitung auswirken.

Klinische Erkrankungsschwere (Zusatz zu Annahme 3)

Die klinische Erkrankungsschwere als é&rztliches Urteil war bislang nicht Gegenstand von
Studien mit Marfan-Patienten. Es wird in der vorliegenden Untersuchung deutlich, dass die
Zuordnung eines Teilnehmers zu einer der beiden Untergruppen nicht primar mit der klinischen
Erkrankungsschwere zusammenhingt (siehe Kapitel 7.5.2). Folglich steht auch das psychische
Befinden eines Betroffenen nicht notwendigerweise mit der Schwere der Marfan-typischen
Organmanifestationen in Beziehung. Innerhalb der Diagnosegruppen (mit / ohne Marfan-Syn-
drom) sind keine Unterschiede in der Hohe der kardiovaskuldren und skelettalen Organbetei-

ligung sowie der Manifestationen an den Augen erkennbar. Es fillt jedoch auf, dass sehr viele
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Personen ohne oder mit milder klinischer Gesamtbelastung der Untergruppe der "Belasteten”
angehoren, das heiflt bei den "Zufriedenen" die klinische Erkrankungsschwere der Gruppenteil-
nehmer insgesamt deutlich hoher ausfillt. Die klinische Gesamtbelastung héngt zudem nicht
mit dem Erleben von Stimmungsschwankungen, mit tibermafBiger Miidigkeit und der Zufrie-
denheit mit der eigenen Leistungsfihigkeit zusammen. Zwischen der Einnahme von Betarezep-
torenblockern, die als depressiogen eingestuft werden, und der Gruppenzugehorigkeit einer

Person ist kein Zusammenhang erkennbar (siehe Kapitel 7.5.1).

Diese Ergebnisse stehen im Einklang mit der Lebensqualititsforschung, nach der die Ein-
schiatzung der subjektiven Lebensqualitit nicht nur durch klinisch-medizinische Faktoren
erkléarbar ist (Baumeister et al., 2004a). Es scheinen in der vorliegenden Untersuchung bei den
Betroffenen Verarbeitungsprozesse stattzufinden, von denen ihr psychisches Befinden grund-
legend abhingt. Ahnlich wie bei anderen chronischen Erkrankungen ist vorstellbar, dass
Prozesse der Krankheitsverarbeitung ohne eine Konfrontation mit einer organischen Sympto-
matik lange Zeit ausbleiben oder zum Beispiel Angste oder depressives Erleben an korperliche
Symptome gebunden werden (Somatisierung). Die hohe Anzahl an Personen mit starker
psychischer Belastung, die kaum oder noch gar nicht organisch betroffen sind, legen derartige
Prozesse nahe. Hinzu kommt der bereits erlduterte tendenziell hohere Anteil von Personen mit
eindeutiger Diagnose eines Marfan-Syndroms in der Gruppe der "Zufriedenen" (siche Kapitel
7.5.1). Die grofle Bedeutung der Einstellung des Betroffenen zum Marfan-Syndrom wird auch
in der Literatur betont (De Bie et al., 2004).

8.1.4 Krankheitsverarbeitung

Die Krankheitsverarbeitung gilt in der Lebensqualititsforschung als wesentlicher Pradiktor fiir
die Beurteilung der subjektiven Lebensqualitit (Bullinger, 2006; Bullinger et al., 2004c). Auch
ein Phanomen wie das Zufriedenheitsparadox (vgl. Herschbach, 2001; Staudinger, 2000) wird
durch individuelle Bewdiltigungsprozesse erkldrt. Zum Beispiel werden "response shifts"
(Norman, 2003; Wilson, 2000) angenommen, das heifit Verdnderungen der Betroffenen in ihren
Wertvorstellungen und BewertungsmaBstdben. Fiir die Selbstkonzepte sich gesund fiithlender
Menschen (Stuhr et al., 2001) konnen die aktive Lebensbewdéltigung, ein Schutz bietendes
"gutes Objekt" sowie die Ressourcen, um nach Riickschldgen wieder Hoffnung zu schépfen und

sich aufzurichten , als charakteristisch angesehen werden.
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Das Marfan-Syndrom als Schicksal

Einen sehr hohen Stellenwert in der Krankheitsverarbeitung der Untersuchungsteilnehmer
nimmt vor allem bei élteren Personen die Strategie ein, ihre Erkrankung als - unbeeinflussbares
- Schicksal zu akzeptieren (siehe Kapitel 7.6). In dieser Verarbeitungsstrategie, die in beiden
Untergruppen mehr als 55 Prozent der Teilnehmer intensiv anwenden, spiegelt sich meines
Erachtens in Anlehnung an Filipp et al. (2003) der Umgang der Betroffenen mit ihrer gene-
tischen und chronisch verlaufenden Erkrankung wider, deren Ursache sie nicht beeinflussen
konnen, mit deren Konsequenzen sie jedoch leben miissen. Trifft einen Menschen, der bisher im
GroBlen und Ganzen die Erfahrung gemacht hat, sein Leben "im Griff" zu haben, eine Erkran-
kung wie das Marfan-Syndrom, kénnen als Reaktion starke Emotionen von Krinkung (Warum
ich?), Wut (Habe ich das verdient?) oder Auflehnung (Was kann ich dagegen tun?) entstehen.
Der Patient erleidet einen Verlust, der Trauerarbeit nach sich zieht. In der Untergruppe der
"Belasteten" konnen zum Beipiel die intensive Suche nach einem Schuldigen, eine hohe
Selbstbeherrschung, die Entwicklung von Galgenhumor oder auch Reizbarkeit als Ausdruck
dieser Emotionen oder als Wege zum Umgang mit thnen verstanden werden. Insgesamt kann
sich die "Uberwiltigung" durch eine hohe psychische Belastung und eine reduzierte Lebens-
qualitdt ausdriicken. Es schlieBen sich Krankheitsverarbeitungsprozesse an, auf die im
Anschluss nédher eingegangen wird. Gelingt eine Anpassung an die Lebenssituation, kann die
Erkrankung in das eigene Selbst- und Weltbild integriert werden. Negative Emotionen werden
gemildert und die Betroffenen konnen sich ihrem weiteren Leben zuwenden. Wird eine
Anpassung dagegen nicht erreicht, besteht die Gefahr, dass dauerhaft zum Beispiel Depres-
sionen, Angste, psychosomatische Symptome oder ein Verlust an Lebensfreude bestehen
bleiben, aufgrund der anhaltenden Emotionen von Wut, Krédnkung und Auflehnung. Hinzu
kommt bei depressiven Patienten die hohere Gefahr von Non-Compliance bei der Behandlung

(Di Matteo et al., 2000).

Dariiber hinausgehend kann vermutet werden, dass das Marfan-Syndrom die Betroffenen mit
der Grundfrage nach ihren eigenen Einflussmoglichkeiten im Leben konfrontiert. Die
Anerkennung, dass die Erkrankung endgiiltig und nicht beeinflussbar ist, diirfte in Abhéngigkeit
von den bisherigen Lebenserfahrungen des Betroffenen unterschiedlich groBe Anpassungs-
prozesse erfordern. Eine innerpsychische Einstellung, die sowohl "Fremdbestimmtheit" als auch
"Selbstbestimmtheit" im Leben zulassen kann, muss sich im Rahmen der Krankheits-

verarbeitung herausbilden. Bei Bedarf konnte eine unterstiitzende Behandlung diesen Weg hin
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zur Akzeptanz der Erkrankung ansto3en und begleiten. Frei werdende innerpsychische Ressour-

cen ermoglichen eine Hinwendung zu den Gestaltungsmoglichkeiten im weiteren Leben.

Krankheitsverarbeitung als Prozess

In Anlehnung an die Modelle der Belastungsverarbeitung von Lazarus (1991) und Horowitz
(1979) kann eine hohe psychische Belastung und reduzierte Lebensqualitét als Ausdruck einer
"Uberwiltigung" verstanden werden, die infolge der Konfrontation mit einem belastenden
Lebensereignis auftritt. Es konnen depressive Symptome wie zum Beispiel Angste, Panik,
Hoffnungslosigkeit, Enttduschung, Riickzugsverhalten oder auch psychosomatische Symptome
entstehen. In dhnlicher Weise zeigt in vorliegender Untersuchung die Gruppe der "Belasteten”

ausgepragte depressive und bagatellisierende Verarbeitung (sieche Kapitel 7.6).

Um wieder ein innerpsychisches Gleichgewicht zu erlangen, muss ein Auseinandersetzungs-
prozess mit dem als bedrohlich erlebten Ereignis durchlaufen werden. Das Modell von Lazarus
beschreibt {iberwiegend bewusste Prozesse, zum Beispiel das Ausprobieren von Verhaltens-
alternativen, um die eigene Lebenssituation zu verbessern, den Abbau emotionaler Erregung
und die Akzeptanz durch Neubewertungen. In der vorliegenden Untersuchung werden von den
Teilnehmern zum Beispiel die Suche nach Erfolg und Selbstbestdtigung oder das Befolgen
arztlicher Ratschlige genannt. Horowitz betont auf anderer Ebene eine eher unbewusste
oszillierende Abwendung von und Hinwendung zur Belastungsquelle, zum Beispiel in Form
depressiver Strategien, bis allmihlich Akzeptanz ohne emotionale Uberwiltigung moglich wird.
Erlangen die Betroffenen ein innerpsychisches Gleichgewicht, dann haben sie sich im Grof3en
und Ganzen mit ihrer Lebenssituation ausgesohnt. Emotionale Erregung oder Stimmungs-
schwankungen haben sich reduziert, Bewertungsmaf3stibe und Verhalten angepasst und die
Lebensqualitidt nimmt zu. Sie haben wieder innerpsychische Ressourcen frei, um sich ihrer

Lebensgestaltung zuzuwenden.

Meines Erachtens hat in der vorliegenden Untersuchung die erste Gruppe, die "Zufriedenen",
diesen Anpassungsprozess erfolgreich durchlaufen und wieder ein Ausmall an Lebenszu-
friedenheit und psychischer Belastung erlangt, das mit der Allgemeinbevolkerung vergleichbar
ist. Die Teilnehmer haben sich mit ihrer Lebenssituation ausgesohnt und wenden sich — dhnlich
wie in den Selbstkonzepten sich gesund fithlender Menschen im Ideal-Typus "Alle Belastungen
der Welt" beschrieben (Stuhr et al., 2001) — der aktiven Lebensbewéltigung in sozialen Be-

ziehungen zu. Diese Annahme wird dadurch gestiitzt, dass fuir tiber die Halfte der Teilnehmer
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die Suche nach "Selbstbestitigung und Erfolg" und das Bediirfnis, "anderen Gutes tun" zu
wollen, sehr wichtige Strategien sind, um mit der Erkrankung umzugehen (siche Kapitel 7.6).
Fiir sie ist im Zusammenhang mit der Erkrankung auch die Beziehung zum Arzt, der Schutz

bietet, aulerordentlich wichtig.

Dagegen kann die hohe psychische Belastung und die geringe Lebensqualitit der Untergruppe
der "Belasteten" als Ausdruck einer nicht erfolgten Anpassung verstanden werden. Die Strate-
gien, die die Teilnehmer fiir den Umgang mit der Erkrankung gewéhlt haben, erscheinen fiir
den Auseinandersetzungsprozess nicht dienlich. Ein entsprechender Hinweis sind die deutlich
depressiven und bagatellisierenden Verarbeitungsstrategien in dieser Untergruppe. Es entsteht
der Eindruck, dass die Gruppenteilnehmer auf diesem Wege einer Auseinandersetzung auswei-
chen und sich von der Belastungsquelle abwenden wollen. Es kommt hinzu, dass iiber
55 Prozent der Gruppenteilnehmer von ausgeprigter "Selbstbeherrschung" und Entwicklung
von "Galgenhumor" berichten (siehe Kapitel 7.6), das heifit von Strategien, die als Reaktion auf

die — ungewollt — starke und dauerhafte emotionale Beteiligung verstanden werden konnen.

Die Arzt-Patient-Beziehung

Einen sehr hohen Stellenwert in der Krankheitsverarbeitung nimmt vor allem in der Unter-
gruppe der "Zufriedenen" die Beziehung zum behandelnden Arzt ein. Die Wichtigkeit der Arzt-
Patient-Beziehung fiir somatisch Erkrankte, vor allem fiir koronar Herzerkrankte, wurde in der

Literatur bereits von Muthny et al. (1992) betont.

Hierdurch driickt sich meines Erachtens das Bediirfnis der Marfan-Betroffenen aus, dass ihnen
durch Apparatemedizin und medizinische Fachkenntnisse geholfen wird. Zum Beispiel kann
beim Marfan-Syndrom durch die regelmédfige Kontrolle der Aorta oder durch chirurgische
Interventionen das Risiko plotzlich auftretender lebensgefahrlicher Ereignisse deutlich reduziert
werden. Die Annahme wird dadurch gestiitzt, dass fiir iiber die Hélfte der Gruppenteilnehmer
der "Zufriedenen", aber auch fiir iber 40 Prozent bei den "Belasteten" das Befolgen der
arztlichen Ratschlidge fiir den Umgang mit der Erkrankung auBerordentlich wichtig ist (siche
Kapitel 7.6). Zudem geben 80 Prozent aller Teilnehmer mit Marfan-Syndrom an, ihr medizi-
nisches Wissen zur Erkrankung sei sehr gut bis befriedigend (sieche Kapitel 7.1). Es liegt nahe,
dass auch die Behandlung am UHZ Hamburg, die von den meisten Marfan-Patienten aus der

Untersuchungsstichprobe wahrgenommen wird, dazu kontinuierlich beitragt.
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Es kommt hinzu, dass Patienten ihren Arzt — jenseits medizinischer Fachkenntnisse - auch als
Ansprechpartner fiir den Umgang mit dem Marfan-Syndrom als wichtig erleben. Dies wird in
der vorliegenden Untersuchung dadurch deutlich, dass etwa 65 Prozent der "Zufriedenen", aber
auch etwa 40 Prozent der "Belasteten" speziell das Vertrauen in den Arzt als bedeutsam fiir die

Krankheitsverarbeitung einschitzen (siche Kapitel 7.6).

Insgesamt wird an dieser Stelle die gro3e Bedeutung des behandelnden Arztes fiir die Patienten
deutlich, sowohl hinsichtlich des medizinischen Fachwissens als auch als Ansprechpartner fiir
Fragen zum Umgang mit der Erkrankung. Der Behandelnde kann von den Betroffenen ggf. im
Sinne eines Schutz bietenden "guten Objektes" wahrgenommen werden, das sich als grund-
legend in den Selbstkonzepten sich gesund fiithlender Menschen erwiesen hat (Stuhr et al.,
2001). Es fillt hingegen auf, dass in der Untergruppe der "Belasteten", in der deutlich mehr
Gruppenteilnehmer alleine leben (sieche Kapitel 7.5.1), auch die Beziehung zum Arzt einen

weniger hohen Stellenwert einnimmt.

Zusammenfassung und Schlussfolgerung

Insgesamt herrschen bei den Teilnehmern in der Gruppe der ,,Belasteten® primir Bewéltigungs-
reaktionen vor, die in Anlehnung an Filipp et al. (2003) mit einer Abkehr von der
Belastungsquelle einhergehen, wie bagatellisierende und depressive Verarbeitung. Zudem be-
stehen Anzeichen, dass sich die Gruppenteilnehmer von sozialen Kontakten zuriickziehen. In
Anlehnung an das Modell von Horowitz (1979) versuchen sie auf diese Weise eine emotionale
"Uberwiltigung" zu vermeiden, zum Preis einer dauerhaft reduzierten Lebensqualitit und einer
erhohten psychischen Belastung, die kaum Ressourcen fiir die weitere Lebensgestaltung iibrig
lasst. Von einem gezielten Fordern von Krankheitsverarbeitungsprozessen sind positive Auswir-
kungen auf die soziale Funktionsfihigkeit, das subjektive Wohlbefinden und den Gesundheits-
zustand zu erwarten. Die Einstellung des behandelnden Arztes zu psychologischen Hilfsan-
geboten und seine Vorbildfunktion kann den Betroffenen ggf. den schweren Schritt erleichtern,

eigenen Unterstiitzungsbedarf anzuerkennen.

Eine moglichst frithzeitige Diagnostik und Behandlung des Marfan-Syndroms wire insofern fiir
das psychische Befinden und die Krankheitsverarbeitung der Betroffenen forderlich. Diese
Annahme unterstiitzt zusétzlich der auffallend hohe Stellenwert der Arzt-Patient-Beziehung in
der Untergruppe der "Zufriedenen". Es kommt noch hinzu, dass die Teilnehmer mit der eindeu-

tigen Diagnose eines Marfan-Syndroms besser beruflich integriert sind (siche Kapitel 7.1).
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8.2 Ausblick

Der vorliegenden Untersuchung konnen mehrere Hinweise entnommen werden, die einen
Bedarf an weiteren Untersuchungen zur psychischen und sozialen Situation bei Menschen mit
Marfan-Syndrom bekréftigen. Da die empirische Forschung in diesem Bereich noch am Anfang
steht, sollte insgesamt ein vermehrter Einsatz qualitativer Methoden in Betracht gezogen
werden. Individuelle Erfahrungen und Problemstellungen der Betroffenen konnten auf diese

Weise noch differenzierter einflief3en.

8.2.1 Die medizinische Behandlung

Insgesamt werden in der Untersuchung mehrere Anhaltspunkte dafiir deutlich, dass sich die
medizinische Behandlung forderlich auf das psychische Befinden der Patienten auswirkt. So
ndhern sich die Teilnehmer, bei denen eindeutig ein Marfan-Syndrom diagnostiziert wurde, in
threm psychischen Befinden stirker der Allgemeinbevolkerung an als die Teilnehmer ohne
Marfan-Diagnose (siche Kapitel 7.2). Zudem verfiigen sie iiber ein gutes Erkrankungswissen
(siche Kapitel 7.1). Da die meisten Untersuchungsteilnehmer dauerhaft am UHZ Hamburg
betreut werden, ist es wahrscheinlich, dass die medizinische Behandlung zu dieser beobacht-
baren Stabilisierung im psychischen Befinden beitrdgt. Diese Interpretation wird zudem von der
hohen Bedeutung der Arzt-Patient-Beziehung fiir die Krankheitsverarbeitung, wie sie die
Untersuchung verdeutlichte, unterstiitzt. Vor allem die Teilnehmer, die sich auch mit ihrer
somatischen Erkrankung wohl fithlen und mit dem Leben zufrieden sind, schétzen den Arzt und
dessen Ratschlédge als auBerordentlich wichtig ein. Ein eindeutiger Nachweis von Behandlungs-
effekten kann jedoch nur im Rahmen zukiinftiger Studien mit Léngsschnitt-Design und ggf.

unterschiedlich gestalteter Patientenbetreuung erbracht werden.

Gleichzeitig kann die Behandlung einer Erkrankung in Anlehnung an Derogatis und Wise
(1989) bei den Patienten mit Belastungen einhergehen. Beim Marfan-Syndrom kénnen zum
Beispiel im Zusammenhang mit Operationen Angste auftreten, wie dies in den Interviews, die
im Vorfeld der Befragung stattfanden, auch deutlich wurde. Die Betroffenen berichteten tiber-
einstimmend, dass ihre schlimmsten Angste zeitnah zu Herzoperationen auftraten. Eine zusitz-
liche psychologische Betreuung im Krankenhaus hétten sie als sehr hilfreich empfunden. Da
etwa 20 Prozent der Untersuchungsteilnehmer unter auffilligen Angsten leiden, ist die Suche
nach weiteren Auswirkungen der spezifischen Behandlung ggf. ein erster Schritt auf dem Weg

hin zu Entlastungsmoglichkeiten, zum Beispiel in Form psychologischer Behandlungsangebote
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oder einer vermehrten Aufklarung. Zusétzlich sollten bei multimorbiden Patienten Interaktionen

zwischen ihren Erkrankungen und BehandlungsmaBnahmen beriicksichtigt werden.

8.2.2 Die korperlichen Symptome

In der vorliegenden Untersuchung leiden tiber 40 Prozent aller Teilnehmer unter méaBigen bis
sehr starken Schmerzen. 20 Prozent fithlen sich von ihren Schmerzen im Alltag stark behindert
(sieche Kapitel 7.5.1). Diese Angaben unterstreichen den Bedarf an weiteren empirischen Er-
kenntnissen zur Bedeutung von Schmerzerleben im Rahmen eines Marfan-Syndroms. In der
vorliegenden Untersuchung héngt die Wahrnehmung starker Schmerzen bei den Untersu-
chungsteilnehmern ausschlieBlich mit einer hohen Schmerzbehinderung im Alltag und der
negativen Einschitzung der korperlichen Gesundheit zusammen. Zusammenhénge mit dem

psychischen Befinden sind dagegen nicht erkennbar.

Zudem wurde im Zusammenhang mit der klinischen Erkrankungsschwere deutlich, dass viele
Personen ohne oder nur mit milder Organsystembeteiligung psychisch hoch belastet und wenig
zufrieden sind. Mit zunehmender Organgesamtbelastung nahm sogar der Anteil zufriedener
Personen unter den Teilnehmern mit gleichem Belastungsausmal} deutlich zu (siehe Kapi-
tel 7.5.2). Aufgrund dieser Ergebnisse sollte die Bedeutung der Organmanifestationen im
Rahmen einer Erkrankung am Marfan-Syndrom genauer untersucht werden. Werden durch
einige Symptome ggf. vorhandene Angste oder Depressionen somatisch ausgedriickt? Werden
gef. Todeséngste durch eine Fixierung auf somatische Symptome ertriaglicher? Oder werden
Verarbeitungsprozesse, die eine hohere Lebenszufriedenheit ermoglichen, durch die
unvermeidbare Konfrontation mit den somatisch bedingten Symptomen angestolen? Das
Auftreten auffilliger Angste bei iiber 20 Prozent der Untersuchungsteilnehmer unterstreicht die

Bedeutung dieser Uberlegungen zusitzlich.

Es ist zu vermuten, dass die korperlichen Symptome fiir jede Person mit einer komplexen
individuellen Bedeutung belegt sind. Weitere Forschungsbemiihungen sollten aus diesem Grund
neben der drztlich beurteilten (objektiven) klinischen Erkrankungsschwere auch die subjektive

Symptomwahrnehmung einbeziehen.
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8.2.3 Das Marfan-Syndrom und die Lebensgestaltung

Die Diagnose eines Marfan-Syndroms wird heutzutage zunehmend friiher, teilweise sogar kurz
nach der Geburt, gestellt. Aus diesem Grund werden Erkenntnisse {iber die Einfliisse der
Erkrankung auf die Entwicklung der Betroffenen bereits in jungen Jahren immer wichtiger.
Folglich koénnen zukiinftige Studien mit Patienten verschiedener Altersklassen oder gezielt mit
Kindern und Jugendlichen wichtige Erkenntnisse nach sich ziehen, die eine fiir das jeweilige

Alter angemessene Behandlungsgestaltung ermoglichen.

In diesem Zusammenhang muss auch der Einfluss einer Erkrankung am Marfan-Syndrom auf
die Lebens- und Zukunftsgestaltung der Betroffenen betont werden. Uber 80 Prozent der
Untersuchungsteilnehmer wiinschen sich eigene Kinder, knapp 40 Prozent sind bereits Eltern.
In knapp der Hilfte der Félle ist die Erkrankung an die Nachkommen vererbt worden oder es
besteht zumindest ein entsprechender Verdacht. Knapp 30 Prozent haben nach eigener Aussage
aufgrund der Vererbungsproblematik und der Gefahr von Schwangerschaftskomplikationen auf
eigene Kinder verzichtet (sieche Kapitel 7.1). Diese Angaben unterstreichen den Bedarf an
weiteren empirischen Erkenntnissen zu dieser komplexen Problematik, die ggf. geschlechts-
spezifisch beleuchtet werden muss. Nur so kann ein Eindruck davon entstehen, welche Ange-
bote im Rahmen der Patientenbetreuung hilfreich zum Aufbau einer soliden Basis fiir diese
Lebensentscheidung beitragen. In der vorliegenden Untersuchung waren zwar keine Zusam-
menhinge zwischen einem Verzicht auf eigene Nachkommen und dem psychischen Befinden
der Betroffenen erkennbar, jedoch erscheinen qualitative Verfahren bei dieser Thematik als

unerlisslich.

8.2.4 Krankheitsverarbeitung

Die vorliegende Untersuchung hat die enorme Bedeutung von Verarbeitungsprozessen fiir die
Erklarung der Unterschiede im psychischen Befinden der Teilnehmer aufgezeigt. Der
Ausgestaltung der individuellen Verarbeitung liegen wiederum subjektive Krankheitstheorien
der Individuen tiber das "Wesen" ihrer Erkrankung zugrunde. Diese bestimmen auch bei
anderen chronischen Krankheiten (z.B. Krebs) grundlegend die Alltags- und Lebensgestaltung.
Erkenntnisse iiber subjektive Krankheitstheorien bei den Menschen mit Marfan-Syndrom
konnen zum Beispiel helfen, psychologisch-therapeutische Behandlungsangebote problem-
gerecht zu gestalten. Die vorliegende Untersuchung belegt fiir mehr als die Halfte der Teilneh-

mer eine ausgepragte depressive und bagatellisierende Verarbeitung, die mit sozialem Riickzug
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und einer ausgesprochen geringen Zufriedenheit mit der eigenen Person und dem Leben einher-
geht. 21 Prozent der Untersuchungsteilnehmer weisen auffillige Angste auf (siehe Kapitel 7.3).
Fast alle Untersuchungsteilnehmer haben zudem deutliche Schwierigkeiten, ihren Koérper zu
akzeptieren, und sind mit ihrem Gesundheitszustand unzufrieden. Dennoch ist iberwiegend ein
verantwortungsvoller Umgang mit der eigenen Gesundheit erkennbar. In einem psychologisch-
therapeutischen Rahmen sollten entsprechende Verarbeitungsprozesse angestofSen und begleitet
werden, die in Anlehnung an das Modell von Horowitz (1979) eine Integration der Erkrankung
in das eigene Selbstbild fordern. Auf diese Weise konnen Schritt fiir Schritt eigene Gestaltungs-
spielriume und Kompetenzen wieder erkannt und aufgrund mehr freier Ressourcen "gelebt"
werden. Die enorme emotionale Belastung wird durch "Auss6hnung" mit der Lebenssituation

abgebaut.

Insgesamt setzt dieser Forschungsbereich fiir kiinftige Studien den Einsatz primér qualitativer
Erhebungsverfahren voraus. Aus Gesprachen mit Betroffenen, die im Zuge eines Verarbeitungs-
prozesses ihr inneres Gleichgewicht wieder erlangt haben, konnen wichtige Anhaltspunkte fiir
die Gestaltung der Hilfsangebote abgeleitet werden. Zudem sollten Copingprozesse ergdnzend
zur Selbstbeurteilung auch durch Fremdbeurteilung erfasst werden, wovon in vorliegender
Untersuchung aufgrund der Rahmenbedingungen abgesehen werden musste. Die Verwendung
standardisierter Selbstbeurteilungsfragebogen ermoglichte in dieser Untersuchung insgesamt
den Vergleich mit reprdsentativen Erhebungen. Dafiir musste die Gefahr von Verzerrungen im
Antwortverhalten (z.B. durch soziale Erwiinschtheit, unterschiedliche Motivation), die der

Fragebogenmethode inhidrent ist, in Kauf genommen werden.

Weitere Forschungsbemiihungen und die Erfahrungen aus einer klinisch-psychologischen Ar-
beit mit den Marfan-Patienten stellen im Weiteren eine solide Basis fiir eine individuelle
Optimierung der Patientenbetreuung dar. Sie fithren hin zu einer effizienten und ganzheitlichen
Behandlung — und zum Aufbau eines Gesundheitsgefiihls trotz ggf. schwerer Belastungen auf-

grund des Marfan-Syndroms.
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A Methodik

A.1 Interviewleitfaden (Vorfeld der Befragung)

Orientiert am folgenden Leitfaden, der fiir die vorliegende Untersuchung mit Marfan-Patienten
aufgestellt wurde, sind im Vorfeld fiinf betroffene Erwachsene telefonisch interviewt worden.
Mit diesen zusdtzlichen Informationen sollte eine angemessene Auswahl der Untersu-

chungsinhalte gewéhrleistet werden.

Leitfaden: Ziel der geplanten Befragung

Die geplante Untersuchung befasst sich mit dem Alltagsleben von Menschen, die mit dem
Marfan-Syndrom leben, und der Frage, wie sie mit der Erkrankung leben bzw. leben gelernt

haben (falls die Diagnose erst in spéteren Jahren gestellt wurde).

Die Befragung soll helfen, den Alltag aus der Sicht der Betroffenen moglichst erlebensnah
abzubilden, sowie erste Einblicke zu bekommen, wie einzelne Betroffene mit ihrer Erkrankung

leben (lernen).
Erkrankung und Alltag

1. Wann wurde bei Ihnen ein Marfan-Syndrom erkannt?

2. Wie kam es zur Diagnose?
3. Bestehen bei Ihnen Krankheitssymptome, die Sie - korperlich oder gefiihlsmiaBig - sehr
belastend empfinden?

4. Waren bereits medizinische Eingriffe notig?
Wie hat sich Ihr Leben durch die Diagnose des Marfan-Syndroms veréndert?

e

Oder wenn schon immer bekannt: Worin glauben Sie unterscheidet sich Thr Leben von dem

anderer, die nicht am Marfan-Syndrom erkrankt sind?
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Krankheitsverarbeitung

1. Wenn Sie an die Zeit kurz nach der Diagnose zuriickdenken, was hat Ihnen in den ersten

Jahren geholfen, mit der Erkrankung leben zu lernen?
2. Wenn Sie an den Verlauf denken: Was hilft Thnen heute?
3. Wie kam es zu dieser Entwicklung?
Krankheitsverarbeitung und Angste

1. In welchen Alltagssituationen empfinden Sie Ihre Erkrankung als besonders belastend

(bedngstigende Situationen)? (z.B. Gruppen, Arbeitsplatz)

2. Wie gehen Sie mit solchen Situationen um? Waren es frither andere als heute?
3. Gibt es Situationen, in denen Sie Angst um ihre Gesundheit haben?

Lebenszufriedenheit

1. Woran denken Sie spontan, wenn Sie sich ein ,,zufriedenes Leben™ vorstellen? (Was

bedeutet fiir Sie Lebenszufriedenheit?)

2. Glauben Sie, durch die Erkrankung insgesamt unzufriedener mit ihrem Leben sein zu

konnen? (falls einschétzbar)

3. Im folgenden nenne ich einige Lebensbereiche (bisher nicht Angesprochene ergénzen).

Hat das Marfan-Syndrom Einfluss sie? Wenn ja, welchen?
Gesundheit
Arbeit und Beruf (Berufstitig? Eingeschriankt? Bedingt durch MFS?)
Finanzielle Situation
Freizeit
Ehe und Partnerschaft
(Sexualitét - am Telefon schwierig, nur bei Spontannennung)
Beziehung zu den eigenen Kindern

Die eigene Person
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A.2 Zusatzfragen

Im Folgenden sind die Zusatzfragen der Abschnitte I und II dargestellt. Die Fragen wurden auf
der Grundlage der Interviews und der Literaturrecherche zusammengestellt. Zusétzlich sind
Anregungen aus Gespridchen mit dem é&rztlichen Untersuchungsleiter iiber die Erfahrungen in
der Behandlung von Patienten mit Marfan-Syndrom oder Bindegewebserkrankungen am UHZ

Hamburg eingeflossen.

Teil | (fiir alle Teilnehmer): Allgemeine Fragen

Bitte beantworten Sie folgende Fragen unabhéangig davon, ob bei lhnen ein
Marfan-Syndrom diagnostiziert wurde, Sie unter anderen Erkrankungen leiden
oder véllig gesund sind.

1.1 Bitte kreuzen Sie an, welche Diagnose auf Sie zutrifft?
Klassisches Marfan-Syndrom
Mild ausgeprégtes Marfan-Syndrom
Marfan-Syndrom wurde ausgeschlossen

1.2 Sind Sie von anderen oder weiteren Erkrankungen betroffen?
Nein

Ja; von welcher/welchen?

1.3 Welche Operationen am Herzen wurden bisher bei Ihnen durchgefiihrt? Wann?

(z.B. 11/2005) (mehrere Antworten moglich)
Keine Operation

Ersatz der aufsteigenden Aorta : wann?

Ersatz des Aortenbogens : wann?

Ersatz der absteigenden Aorta : wann?

Reparatur der eigenen Aortenklappe : wann?

Reparatur der eigenen Mitralklappe :wann?

Mitralklappenersatz: wann? biologisch oder mechanisch?

Aortenklappenersatz: wann? biologisch oder mechanisch?

Operation steht in ndherer Zukunft bevor:
welche? wann?




Anhang 135

14

1.5

1.6

1.7

1.8

1.9

1.10

Welche anderen Operationen wurden durchgefiihrt? (mehrere Antworten moglich)

Keine Operation Trichterbrust
Augenlinse (auch "Laser"-Behandlung) Skoliose
Sonstige

Operation steht in ndherer Zukunft bevor

Wie zufrieden sind Sie mit Ihrer aktuellen Leistungsfihigkeit?
("+ + +" = sehr zufrieden — "— — —" = sehr unzufrieden)

+++ ++ - - - - -—-

Falls Sie operiert wurden, wie beurteilen Sie Ihre Leistungsfihigkeit vor der OP?
Sehr gut Gut  Befriedigend Ausreichend Schlecht Sehr schlecht

Wenn Sie mit Threr aktuellen Leistungsfihigkeit unzufrieden sind, bitte geben Sie
die hauptséchlichen Griinde an (mehrere Antworten moglich)

Bin nicht unzufrieden UbermiBige Miidigkeit Schwindel
Luftnot Stimmungsschwankungen Sehstérungen
Brauche im Alltag viel Hilfe =~ Unsicherheit, Unruhe Angste
Sonstige

Nehmen Sie folgende Medikamente ein? Wenn ja, bitte geben Sie den vollstindigen
Namen des Medikaments, die Dosis (in mg/Tag) und den Einnahmebeginn (z.B. seit An-
fang/Mitte/Ende 2002 oder 03/2002) an.

3-Blocker (Betablocker) seit
ACE-Hemmer seit
AT1-Antagonisten seit
Kalziumantagonisten seit
Sonst./Zuordnung schwer seit

Wenn Sie 3-Blocker erhalten, wie beurteilen Sie die Vertriglichkeit?
Sehr gut Gut  Befriedigend Ausreichend Schlecht Sehr schlecht

Seit Sie 3-Blocker erhalten, was hat sich veriindert?

Abgeschlagenheit: Zunahme Abnahme Unverédndert

Schwindel: Zunahme Abnahme Unverdndert

Luftnot: Zunahme Abnahme Unveréndert

Sexuelles Verlangen:  Zunahme Abnahme Unveréndert
Sonstiges

Ich nehme keine ein
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1.11

Wenn Sie ein Medikament zur Hemmung der Blutgerinnung (z.B. Marcumar®)
einnehmen, wie handhaben Sie die regelméflige Kontrolle der Gerinnungswerte?

Ich gehe zum Arzt  Ich bestimme die Werte (iiberwiegend) selbst ~ Sonstiges

1.12 Sind Thnen durch Ihre Erkrankung(en) bisher gravierende Nachteile entstanden?
Wenn ja, bitte beschreiben Sie diese (nutzen Sie bei Bedarf bitte zusitzl. die Riickseite).

1.13

1.14

Habe keine Erkrankung
Am Arbeitsplatz ~ Nein  Ja, welche?

Finanziell Nein Ja, welche?

Im Freundeskreis  Nein Ja, welche?

In der Familie Nein Ja, welche?

Sonstige Nachteile, welche?

Wer aus Threm aktuellen Umfeld ist iiber Ihre Erkrankung(en) informiert?
(mehrere Antworten moglich)

Familie (Partner/-in, Eltern, Geschwister) Eigene Kinder Freunde
Weitere Verwandtschaft (z.B. Onkel) Arbeitskollegen, Chef =~ Bekannte
Sonstige Niemand auf3er Arzt Nachbarn

Sind Sie momentan berufstitig?
Vollzeit Teilzeit; wieviele Std./Woche? Nicht berufstitig

Wenn Sie in Teilzeit arbeiten oder nicht berufstitig sind, aus welchen Griinden?

Aufgrund des Marfan-Syndroms

Aufgrund sonstiger gesundheitlicher Griinde

Bin auf der Suche nach Arbeit

Aufgrund der Lebenssituation (z.B. Kindererziehung, Altersruhestand)
Mochte nicht / nur Teilzeit arbeiten

Sonstiges (z.B. Auftragslage bei Freiberuflern)
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1.15 Kinderwunsch & Familie
Sie selbst sind
Wie alt sind Sie? (in Jahren)

Besteht oder bestand der Wunsch nach eigenen Kindern?

Wie viele Kinder haben Sie? (auch z.B. Adoption)
Wie alt sind die Kinder? (in Jahren)

Hat ein Kind das Marfan-Syndrom?
Leben aktuell Kinder in Threm Haushalt?

Planen Sie fiir die Zukunft (noch weitere) Nachkommen?

Weiblich
Nein

Keine 1
Nein Ja
Nein Ja
Nein

Minnlich

Ja
2 >2

Verdacht

Ja

Wenn Sie sich - Kinderwunsch vorausgesetzt - gegen eine eigene Schwangerschaft oder
biologische Vaterschaft entschieden haben oder entscheiden wollen (alternativ z.B.
Adoption, kiinstl. Befruchtung, Kinderlosigkeit), aus welchen Griinden?

Verzicht aufgrund Marfan-Syndrom
Verzicht aufgrund anderer Erkrankung(en)

Bin mit Alternativen zufrieden (z.B. Kinderlosigkeit, Adoption, kiinstl. Befruchtung)

Habe mich noch nicht entschieden / Auseinandersetzung ist nicht aktuell

Sonstiges

Wenn Sie aus gesundheitlichen Griinden verzichten (-> Frage zuvor), warum genau?

(mehrere Antworten moglich)
Gesundheitliche Belastung durch Schwangerschaft

Sonstiges

Vererbung einer Erkrankung

1.16 Sind Sie Mitglied in einer Selbsthilfe-Organisation? (mehrere Antworten moglich)

Nein
Ja, der Marfan Hilfe (Deutschland) e.V.

Ja, einer sonstigen; welcher?

1.17 Wie beurteilen Sie Ihren Wissensstand zum Marfan-Syndrom?

Sehr gut Gut  Befriedigend Ausreichend

Schlecht

1.18 Wie beurteilen Sie das Wissen Ihres Umfelds zum Marfan-Syndrom?

Sehr gut Gut Ausreichend

Weil3 ich nicht

Befriedigend

Schlecht

Sehr schlecht

Sehr schlecht
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Teil Il (nur bei Diagnose eines Marfan-Syndroms):
Fragen zu Diagnosestellung & Alltag

Beziehen Sie sich bei der Beantwortung der folgenden Fragen bitte auf lhr
aktuelles Befinden bzw. Ihre Einschatzung zum momentanen Zeitpunkt!

Wenn bei lhnen kein Marfan-Syndrom diagnostiziert ist, liberspringen Sie bitte
die Fragen 2.1 bis 2.10.

2.1

2.2

23

24

2.5

2.6

Wie alt waren Sie, als das Marfan-Syndrom bei Ihnen erstmals diagnostiziert
wurde? (z.B. 4,5 Jahre)

In welchem Alter haben Sie erstmals Beschwerden bemerkt, die sich ggf. erst spiiter als Symptome
des Marfan-Syndroms herausgestellt haben?
(z.B. 3 Jahre)

Sind Verwandte von IThnen am Marfan-Syndrom erkrankt?
(mehrere Antworten moglich)
Nein Ja, Vater/Mutter Ja, Bruder/Schwester

Ja, sonstige; wer?
Tauschen Sie mit den Verwandten Erfahrungen oder Informationen zu Marfan aus?

Ja, bis heute Nein, nur frither Nein, weder frither noch heute

Welche drei Symptome des Marfan-Syndroms beeintrichtigen Sie in Ihrem Alltag am meisten?
1. (schwerste Beeintrachtigung):

2. (zweitschwerste B.):

3. (drittschwerste B.):

Werden Sie zusitzlich durch eine andere Erkrankung schwerwiegend beeintrachtigt? Wenn ja, von welcher
Erkrankung und welchen Symptomen?

Bedeutete die Diagnose ,,Marfan-Syndrom“ einen Einschnitt in lThr Leben, der mit einer
Lebensumstellung einherging?

Ja; was veridnderte sich?
Nein; warum nicht? (z.B. seit Geburt)

Inwieweit beeinflusste das Marfan-Syndrom IThren Alltag in der Kindheit? Bitte be-
schreiben Sie kurz — aus heutiger Sicht - fiir Sie zentrale Einfliisse/Situationen.

Soziale Kontakte (Eltern/Freunde):
Gefiihle/Stimmung:
Hobbys/Schule:
Sonstiges:
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2.7 Inwieweit beeinflusst(e) das Marfan-Syndrom Ihren Alltag in Jugend & Pubertiit?
Bitte beschreiben Sie kurz — aus heutiger Sicht - fiir Sie zentrale Einfliisse/Situationen.
Soziale Kontakte (PartnerIn/Freunde):
Gefiihle/Stimmung:
Ausbildung/Berufswahl:
Lebensplanung/Hobbys:

Sonstiges:

2.8 Inwieweit beeinflusst das Marfan-Syndrom Ihren Alltag heute & die Zukunft?
Bitte beschreiben Sie kurz — aus heutiger Sicht - fiir Sie zentrale Einfliisse/Situationen.

Soziale Kontakte (Familie/Freunde):
Geflihle/Stimmung;:
Beruf/Eigene Kinder:

Prioritdtensetzung/Zukunftsplanung:

Sonstiges:

2.9 Haben Sie den Eindruck, im Alltag wegen des Marfan-Syndroms in Ihren Fihig-
keiten oder der Belastbarkeit von anderen falsch eingeschéitzt zu werden?

Ja; welche Situationen sind typisch?
Nein

2.10 Geniigt Ihnen personlich Ihr aktueller Wissensstand zum Marfan-Syndrom?
Ja Nein

2.11 Sind Sie mit dem Wissensstand Thres Umfelds zum Marfan-Syndrom zufrieden?
Ja Ist mir egal
Nein; wer sollte besser/weniger gut informiert sein?
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B Ergebnisse

B.1 Ausgeschlossene Untersuchungsteilnehmer

Da die Durchfiihrung einer Clusteranalyse vollstindige Variablensédtze voraussetzt, mussten die

folgenden 28 Teilnehmer aus der Auswertung ausgeschlossen werden:

14 Teilnehmer haben den Fragebogen zur Krankheitsverarbeitung (FKV) nicht bearbeitet, da sie
angeben, vollig gesund zu sein. Diese Einschidtzung weicht bei knapp 60 Prozent vom
arztlichen Urteil iiber die bestehende Diagnose ab. Aus diesem Grund wurde auch von einem
systematischen Einbezug als "gesunde Kontrollgruppe" abgesehen. Mit Ausnahme eines erhoh-
ten Depressionswertes im HADS-D entspricht das psychische Befinden und die Lebenszu-

friedenheit dieser Personen insgesamt der Allgemeinbevolkerung (Normmittelwerte).

Zudem sind wegen fehlender Angaben in verschiedenen Fragebogen weitere 14 Personen mit
diagnostiziertem Marfan-Syndrom oder einer Bindegewebserkrankung ausgeschlossen worden.
Mit Ausnahme des psychischen Wohlbefindens (SF-36) und der allgemeinen Lebenszu-
friedenheit (FLZ) liegt bei diesen Personen die psychische Belastung deutlich hoher als in der
Allgemeinbevolkerung (Normmittelwerte). Zudem bewerten sie ihr Korperkonzept deutlich

negativer.
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B.2 Zusatzergebnisse der Diskriminanzanalyse

In Tabelle B-1 sind die Gruppenmittelwerte aller unabhidngigen Variablen und die Ergebnisse

der statistischen Uberpriifung auf Mittelwertgleichheit zusammengestellt. Fiir die Variablen des

psychischen Befindens (Nummern 1-7) werden die Ergebnisse in Kapitel 7.4.3 separat

dargestellt.

Tabelle B-1: Gruppenmittelwerte und Test auf Gleichheit der Gruppenmittelwerte

Variablen Gruppe 1 Gruppe 2 Test auf Gleichheit der
Gruppenmittelwerte
Mittelwerte Mittelwerte
(SD"Y (SDY
Wilks F-Werte P
Lambda (w) (*<.05)
1 Depression 49.8 67,0 0,5 90,3 <.001*
(HADS-D) (7,3) 9,6)
2 | Angst 48,2 62,2 0,6 66,6 <.001*
(HADS-D) 8,7 9,3)
3 | Psychische Belastung 499 60,8 0,6 63,2 <.001*
(SCL-90-R) 6,7) 6,7)
4 | Psychische Gesundheit 55,4 39,7 0,5 102,3 <.001*
(SF-36) 4,9) (8,9
5 | Lebenszufriedenheit 50,3 39,8 0,7 47,7 <.001*
(FLZ) 8.4) (6,9
6 | Korperkonzept 48,0 324 0,8 22,4 <.001*
(FKKS) (19,6) (13,5
7 | Korperliche Gesundheit 43,6 429 >0,9 0,2 .65
(SF-36) (10,6) (12,6)
8 | Depressive Verarbeitung 1,7 2,8 0,6 73,1 <.001*
(FKV) (0,5 (0,6)
9 | Bagatellisierung & Wunsch- 1,8 2,7 0,8 0,2 <.001*
denken (FKV) (0,8) (1,1
10 | Ablenkung & Selbstautbau 2,8 3,0 >0,9 1,7 .19
(FKV) 0,9 (0,8)
11 | Aktives problemorient. Coping 2,8 29 >0,9 0,2 .64
(FKV) (1,D) 0,9
12 | Religiositit & Sinnsuche 2.9 2.8 >0,9 16,7 .65
(FKV) (0,8) (0,8)

! Standardabweichung

Die Unterschiede in den Gruppenmittelwerten fallen, wie aufgrund der Clusteranalyse zu

erwarten, bei den Variablen korperliche Gesundheit, Ablenkung und Selbstaufbau, aktives

problemorientiertes Coping sowie Religiositdt und Sinnsuche nicht signifikant unterschiedlich

aus.




