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1. Verzeichnis der Abkiirzungen

0 AAPV Allgemeine ambulante Palliativversorgung

o0 ALS Amyotrophe Lateralsklerose

0 ALSA ALS-Association

0 ALS-FRS Amyotrophic Sclerosis Functional Rating Scale
O ALS-FTLD ALS mit Frontotemporaler Demenz

0 BAG Bundesamt fiir Gesundheit

0 BMI Body-Mass-Index

o DGM Deutsche Gesellschaft fir Muskelkranke e.V.

o DGP Deutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin

0 EAPC European Association for Palliative Care

o fALS familidare Form der Amyothrophen Lateralsklerose

0 FEV1 forciertes exspiratorisches Volumen nach einer Sekunde
0o FTLD Frontotemporale Demenz

0 FUS-Gen Fused in sarcoma-Gen

0 MDK Medizinischer Dienst der Krankenversicherung

0 NIV Noninvasive Ventilation

o PLS Primdre Lateralsklerose

0 PMA Progressive Muskelatrophie

0 SALS Sporadische Form der Amyothrophen Lateralsklerose
0 SAPV Spezialisierte ambulante Palliativversorgung

O TARDBP TAR-DNA-bindendes Protein
O TDP43 TAR-DNA-bindendes Protein 43
0 WHO World Health Organization

Im nachfolgenden Text wird bewusst auf Gendering verzichtet, das heit, es gibt keine
vollstandigen Paarformulierungen, wie zum Beispiel Arzte und Arztinnen oder der/die
PatientIn. Die Verwendung der maskulinen Form bei Personen- und Berufsbezeichnungen
dient allein der Lesbarkeit und Ubersichtlichkeit.
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2. Vorwort

»,Menschen mit Muskelerkrankungen haben kaum eine Lobby". (peutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke

e.V.,, 2015).

Im Sommer 2014 wurde diese Aussage zumindest fiir eine kurze Zeit weltweit auBer Kraft
gesetzt, als zunachst Giber das Internet und spater auch tiber andere Medien zu der
sogenannten Ice Bucket Challenge, Eiskiibelherausforderung (Ubers. des Verfassers),
aufgerufen wurde. Zweck dieser Aktion war ein Spendenaufruf fir die Erforschung und
Bekdampfung einer speziellen Art der neuromuskuldren Erkrankung, der Amyotrophen
Lateralsklerose, kurz ,ALS’ genannt.

Die Aufgabe bei der oben genannten ,Herausforderung’bestand darin, sich vor laufender
Kamera einen Eimer kalten Wassers tber den Kopf zu gieRen, im Anschluss drei weitere
Personen zu nominieren und dadurch aufzufordern ebenfalls an der Aktion teilzunehmen.
Sie sollten sich innerhalb von 24 Stunden dieser Prozedur unterziehen sowie 10 Dollar
beziehungsweise Euro spenden. Wollten sich die Nominierten dieser Herausforderung
entziehen, so sollten sie stattdessen mindestens 100 Dollar oder Euro spenden.

Mit der Ice Bucket Challenge war auch das Ziel verbunden, durch den Kalteschock zumindest
fiir einen kurzen Moment eine Léhmung nachempfinden zu konnen, welche ALS-Erkrankte
tatsachlich unter Umstanden Gber Jahre ertragen missen.

Nicht nur viele amerikanische Prominente, auch deutsche Politiker, Schauspieler und
Sportler nahmen an der Ice Bucket Challenge teil und verhalfen der Aktion in kiirzester Zeit
zu groBer Popularitat. Auch der Astrophysiker Stephen Hawking, der seit 50 Jahren an ALS
leidet und sicherlich der bekannteste ALS-Patient unserer Zeit ist, unterstiitzte zusammen
mit seiner Familie die Spendenaktion.

Nicht zuletzt durch unzahlige unbekannte Teilnehmer konnte die amerikanische Gesellschaft
fur ALS-Betroffene, ALSA, innerhalb von wenigen Wochen Spenden in Hohe von 94 Millionen
US-Dollar verzeichnen. Verglichen mit den Vorjahren erhielten auch in Deutschland die
DGM, die ALS-Ambulanz der Charité Berlin und andere Organisationen ein Vielfaches an

Spenden.
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Die Tatsache, dass sich zumindest zu Beginn der spektakuldren Aktion die meisten Medien
bemiihten, eine kurze Beschreibung der ,,Krankheit hinter dem Eiskiibel” (Ludoiph, 2014) ZU
geben, fiihrte dazu, dass zum ersten Mal einer breiteren Offentlichkeit verdeutlicht wurde,
um welche Art von Erkrankung es sich bei der ALS tiberhaupt handelt. Wie sehr das Interesse
der Offentlichkeit geweckt war, zeigte sich an der Zahl der Aufrufe der englischsprachigen
Wikipedia-Seite zu ALS. Innerhalb weniger Tage stieg die Anzahl der Aufrufe von 3.000 auf
450.000 pro Tag (wicks, 2014). Kritiker bemangeln aber, dass die weltweite Aktion, die
vornehmlich Gber die sozialen Netzwerke wie Facebook und Twitter verbreitet wurde, schon
bald ihre Ernsthaftigkeit eingebiiRt habe. Damit sei auch das urspriingliche Ziel verloren
gegangen und die Eiswasserduschen hatten nur noch der reinen Belustigung gedient.

Ein betroffener ALS-Patient duRerte sich dazu folgendermalen:

Ich wiirde auch gerne meine Arme erheben. Doch ich bin geldhmt, kann nicht sprechen, schreibe mit
den Augen, leide unter ALS. Seit Wochen schaue ich auf lachende Menschen, die sich Eiswasser (iber
den Kopf schiitten. Was hat das mit ALS zu tun? Nichts. Es ist Symptom einer gestérten Offentlichkeit

(Miilder, 2014).

Die Ice Bucket Challenge ist schon nach wenigen Wochen wieder aus den Medien, den
sozialen Netzwerken und unseren Képfen verschwunden. Es besteht jedoch die Hoffnung,
dass zumindest einige Menschen fiir die Krankheit ALS und fiir die davon Betroffenen
sensibilisiert wurden.

Fir Mediziner und andere Wissenschaftler bleibt noch so lange eine Herausforderung
bestehen, bis ALS geheilt werden kann.

Oder wie es die Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke formuliert:

” Unsere Challenge ist noch nicht zu Endeu(Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V., 2014).
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3. Einleitung

Allen, die Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen betreuen, ist nicht erst seit der Ice
Bucket Challenge bewusst, dass die Betroffenen noch mehr Unterstiitzung bekommen

konnten und sollten.

Motiviert durch diese Erkenntnis initiierten Frau PD Dr. med. J. Anneser, Prof. Dr. med. G.D.
Borasio und Frau Dr. med. A. Winkler PhD unter dem Dach der Klinik und Poliklinik fiir
psychosomatische Medizin und Psychotherapie sowie der Neurologischen Klinik und Poliklinik
der Technischen Universitit Miinchen ein groReres Projekt mit dem Titel:

Palliativmedizin (stationéire Angebote und spezialisierte ambulante Palliativversorgung) —
eine sinnvolle Ergédnzung zur bestehenden Versorgung von Patienten mit neuromuskulédiren
Erkrankungen?

Dieses Projekt hat zum Ziel, fir Betroffene einer neuromuskuldren Erkrankung ein
partnerschaftliches Behandlungskonzept zu entwickeln, bei dem sowohl der arztliche
Fachbereich Palliativmedizin als auch alle anderen bei der Versorgung der Patienten
beteiligten Fachgebiete einbezogen sind. Damit soll den Patienten und ihren Angehorigen
ein zeitgerechter und einfacherer Zugang zu palliativmedizinischer Versorgung geboten
werden. Um dieses Ziel zu erreichen, gilt es die Moglichkeiten von stationarer
palliativmedizinischer Behandlung und ambulanter Betreuung sowie die Vernetzung
zwischen diesen zu fordern. Eine besondere Beriicksichtigung kommt hierbei der Versorgung
durch die Teams fir spezialisierte ambulante Palliativversorgung, SAPV-Teams, zu.
Begleitend dazu soll ausfiihrliches Informationsmaterial fir die Betroffenen selbst erarbeitet
werden. AuBerdem ist geplant, bedarfsgerechtes Schulungsmaterial fiir alle medizinischen
Betreuer zu erstellen.

Folgende Abbildung (= Abbildung 1) verdeutlicht die zeitliche Abfolge der geplanten

Arbeitsschritte:
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Erfassung von
Problemen, Wiinschen

und Bedirfnissen von
Patienten und ihren
Angehorigen

Erfassung der von den
an der Betreuung und
Pflege beteiligten
Berufsgruppen
geduRerten Probleme,
Woiinsche und

Erarbeitung erster
Losungsansatze,
Erstellung und
Uberarbeitung von

Behandlungskonzepten

mit besonderem
Augenmerk auf die
Moglichkeiten der

Entsprechend der
Bedarfsanalysen
Durchfiihrung von
Studien zu einzelnen
Symptomen, Erarbeitung
von bedarfsgerechtem
Informationsmaterial fur

Patienten und
medizinisches Personal

Bedurfnisse Versorgung durch SAPV-

Teams

Abbildung 1: Geplanter Ablauf des Projektes

Innerhalb des groRen Bereichs der neuromuskuldren Erkrankungen wahlten wir die
Amyotrophe Lateralsklerose. Da sich die Initiatoren des Projektes schon seit langem mit
dieser Erkrankung auseinandersetzen, sind bereits ein groBer Erfahrungsschatz und ein
hervorragendes Kontaktnetzwerk, bestehend aus Patienten, Angehdorigen,
Selbsthilfegruppen, Arzten, Pflegern und Therapeuten vorhanden.

Aus diesem Grund konnten wir bei unserer Befragung ein grofRes Patientenkollektiv

erreichen und somit reprdsentative Aussagen treffen.
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4. Zielsetzung

Voraussetzung fiir die Realisierung des oben beschriebenen Projekts waren detaillierte
Informationen von den Betroffenen. Diese zu sammeln (= Kapitel 7) und festzuhalten war

einer der Arbeitsauftrage fiir die vorliegende Abhandlung.

Aufgrund der dabei entstandenen immensen Datenmenge (- Kapitel 8) werden hier
ausschlieBlich die drei folgenden Bereiche behandelt: Die Auswirkungen der Krankheit auf
die sozialen Beziehungen (= Kapitel 9.1), Lebensqualitat und ihre Einflussfaktoren

(= Kapitel 9.2) sowie Informationsstand und Bedarf bezlglich

Palliativmedizin (= Kapitel 9.3). Sdmtliche gesammelten Daten werden allen an diesem
Projekt Beteiligten zur Verfligung gestellt, sodass die hier noch nicht verwendeten Daten
anderen Untersuchungen als Grundlage dienen. Um die Ergebnisse der Umfrage in einen
weiteren sozialen und medizinischen Kontext zu stellen, hielten wir es fur unerlasslich,
sowohl die Erkrankung Amyotrophe Lateralsklerose an sich als auch das Konzept
,Palliativmedizin/ palliativmedizinische Versorgung‘ naher zu beleuchten (= Kapitel 5 und

Kapitel 6).
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5. Amyotrophe Lateralsklerose

5.1. Definition

Die Amyotrophe Lateralsklerose

ist gekennzeichnet als die Kombination von Zeichen der Schddigung des oberen bzw. ersten und des
unteren bzw. zweiten Motoneurons in einer oder mehreren Kérperregionen. Dies kann je nach

Lokalisation zu unterschiedlich progredienten Einschrénkungen fiihren (Ludolph, 2012, ALS, 5.254).

Andere Bezeichnungen fiir die Erkrankung sind myatrophische Lateralsklerose und Charcot-
Krankheit. Letztere ist benannt nach Jean-Martin Charcot, dem franzosischen Neurologen
und Pathologen, der im Jahr 1877 die Krankheit zum ersten Mal beschrieb.

Eine weitere, besonders im englischsprachigen Raum recht haufig verwendete Bezeichnung
flir ALS ist Lou Gehrig’s Disease. Dies geht auf den damals sehr beriihmten amerikanischen
Baseballspieler der New York Yankees Lou Gehrig zuriick, der in den dreiRiger Jahren des 20.

Jahrhunderts an ALS erkrankte.

5.2. Epidemiologie
Die Inzidenz der ALS liegt weltweit zwischen 1,4 und 3/100.000 pro Jahr und die Pravalenz
bei circa 3-8/100.000. Verantwortlich fir die relativ niedrige Pravalenz ist die
durchschnittlich kurze Lebenserwartung von nur zwei bis vier Jahren nach Diagnosestellung.
Das Haupterkrankungsalter liegt zwischen 45 und 70 Jahren. Insgesamt sind deutlich mehr

Manner betroffen, wobei das Verhaltnis von Mannern zu Frauen etwa 1,6 zu 1 betragt.

(Ludolph, 2012, Motoneuronenerkrankung) (Gleixner, Miiller et al., 2011/12)

5.3. Atiologie
Circa 90-95% der ALS treten sporadisch auf, in der Kurzform sALS genannt. Eine positive
Familienanamnese weisen somit nur circa 5-20% aller ALS-Erkrankten auf, wobei die “[...]
Penetranz dieser [autosomal-]Jdominant vererbten familiéren Form (fALS) sehr variabel sein

kann“ (Ludolph, 2012, Motoneuronenerkrankung, S.599).
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5.4. Pathogenese
Die Pathogenese der ALS und die komplexen Mechanismen, die zu Stérungen von
neuronalen und nicht-neuronalen Zellen fiihren, sind noch weitgehend unbekannt.
Insgesamt werden aber bis jetzt bereits 16 verschiedene Gendefekte fiir die fALS
beschrieben.
Bei etwa 10—-20% der Patienten mit fALS liegt eine Mutation im Gen der Kupfer-Zink-
Superoxiddismutase (Cu-Zn-SOD) vor, die sogenannte SOD1-Mutation.
Soweit man heute weil3, fiihrt diese Mutation jedoch nicht zu einem Funktionsverlust des
SOD1-Enzyms, sondern zu dem sogenannten gain-of-function-Mechanismus, das heil3t zu
einem toxischen Funktionsgewinn des mutierten Enzyms. In circa 5% der Falle korreliert die
ALS mit der Frontotemporalen Demenz, FTLD. Diese geht im Unterschied zur Alzheimer-
Demenz mit Verdnderungen der Personlichkeitsmerkmale und des Sozialverhaltens einher.
Sowohl bei Patienten mit ALS als auch bei Patienten mit FTLD wurden Mutationen im
TARDBP-Gen gefunden. Dies ist ein Gen, welches das Protein TDP-43, das TAR-DNA-
bindende Protein 43, kodiert. Man geht deshalb davon aus, dass ,es sich bei beiden
Krankheitsbildern um die Pole eines sowohl klinisch als auch pathophysiologischen
Kontinuums handelt.” (reneberg, Hiibers et al., 2014, 5. 239) Diese Genmutationen des TDP-43-Gens
werden unter dem Begriff TDP-43-Proteinopathien zusammengefasst und treten in 4-6% der
fALS und 0-2% der sALS auf. Neueste Forschungsergebnisse zeigen, dass die TDP-43-Proteine
aullerhalb des Zellkerns verklumpen und Uber eine molekulare Kettenreaktion zum schnellen
Sterben der Nervenzelle fihren. (Ling, Pletnikova et al., 2015) (Prudio, 2009)
Unter europdischen Patienten sind bei etwa 25% der familidren Form, bei bis zu 10% der
sporadischen Form der ALS und bei bis zu 11% der FTLD-Erkrankungen Mutationen im
C90RF72 zu finden, die zu einer pathologischen Repeat-Expansion flihren. Das heil3t,
,Widhrend Normalprobanden im Regelfall nicht mehr als circa 23 dieser Repeats aufweisen
[...], kbnnen bei Patienten mit einer ALS oder FTD Expansionen mit (iber 2000 Repeats
beobachtet werden.” (Hibers, Weishaupt et al., 2013; 5.1216)
Als weitere Ursache fiir die familidare Form der ALS wurden Mutationen im fused in sarcoma-
Gen, dem FUS-Gen, identifiziert. Solche meist Missense-FUS-Mutationen treten in circa 6-
10% aller fALS-Falle auf und kénnen auch mit einer ALS-FTLD assoziiert sein.
Wie die Abbildung 2 zeigt, existieren zusatzlich zu den schon bereits genannten

Genmutationen noch eine Reihe weiterer Mutationen, die jedoch wohl nur fiir einen
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geringen Anteil der fALS verantwortlich sind.

Fast die Halfte der ursachlichen

unbekannte
Gene

A% Genmutationen sind allerdings noch

unbekannt (- Abbildung 2).

(Rosen, Siddique et al., 1993) (Kollewe, Andersen et al., 2008)
(Kollewe und Petri, 2009) (Feneberg, Hiibers et al., 2014) (Prudlo,

<=1%: 2009) (Paez-Colasante, Figueroa-Romero et al., 2015) (Hiibers,
-TAF15

-hnRNPA1/A2B1 Weishaupt et al., 2013)

R TARDBP

-ALSIN 1% 1% 6%

Abbildung 2: Haufigkeit der wichtigsten ALS (amyotrophe Lateralsklerose)-Genmutationen in der Ulmer Kohorte familidrer ALS-Patienten

(Hibers, Weishaupt et al., 2013, 5.1214)

Die meisten der Gen-Defekte werden bei der fALS autosomal dominant vererbt

(= Abbildung 3). Die folgende Abbildung zeigt auRerdem, dass innerhalb dieser Gen-Defekte

zahlreiche unterschiedliche Mutationen maéglich sind.

Locus (Chromosom) Gen Anzahl von Phanotyp Andere Charakteristika
Mutationen
ALS1(21q22.1) sop1 Mindestens 166 ALS Kognitive Defizite (selten)
PMA Zerebellare Ataxie
PBP (selten) Autonome Dysfunktion (selten)
BFA (selten) FTD (selten)
ALS2(2q33.2) AlLS2 19 Juvenile PLS, juvenile  Unbekannt
ALS oder infantile HSP
ALS3 (18q21) Nichtidentifiziertjl  Keine ALS Unbekannt
ALS4(9g34) SETX 9 ALS ADA2, zerebellare Ataxie,
motorische Neuropathie
ALS5(15q21.1) SPGI11 12 Juvenile ALS Unbekannt
ALS6(16q11.2) FUS 42 ALS Parkinson-ahnlich, FTD
ALS-FTD
ALS7 (20p13) Nicht identifiziert§  Keine ALS Unbekannt
ALS8 (20q13.3) VAPB 3 ALS, PBP oder PMA Unbekannt
ALS9(14q11.2) ANG 17 ALS Parkinson-ahnlich
PBP oder ALS - FTD
ALS10(1p36.2) TARDBP 44 ALS PSR, iPS
ALS-FTD FTD
Chorea
ALS11 (6q21) FIG4 10 ALS CMmT4)2
PLS Kognitive Defizite
ALS12(10p15-p14) OPTN 5 ALS POAG*
ADA2 okulomatorische Apraxie Typ 2, CMT4J Charcot-Mane-Tooth-Erkrankung Typ 4 J, cp komplette Penetranz, BFA benigne fokale Amyotrophie, FTD frontotemporale

Demenz, HSP hereditare spastische Paraparese, icp inkomplette Penetranz, iPS idiopathisches Parkinson-Syndrom, PBP progressive Bulbarparalyse, PLS primare Lateral-
sklerose, PMA progressive Muskelatrophie, POAG primares Offenwinkelglaukom, PSP progressive supranukdeare Paralyse *Klinische Charakteristika bei Patienten ohne ALS
mit nicht ALS-assozilerten Mutationen

Abbildung 3: ALS (Amyotrophe Lateralsklerose)-assoziierte Gene

(Hibers, Weishaupt et al., 2013, 5.1217)
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5.5. Klinik und Klassifikation
Anhand der klinischen Symptome unterscheidet man verschiedene Formen der
Motoneuronenerkrankungen. Bei der ,typischen’ ALS sind sowohl Neuronen des ersten als
auch des zweiten Motoneurons betroffen (= Abbildung 4). Diese Form kann einen bulb&ren
oder einen spinalen Beginn aufweisen. Ein reines Syndrom des oberen Motoneurons ist die
primare Lateralsklerose, PLS, mit den klinischen Symptomen Spastik und Steigerung der
Muskeleigenreflexe. Die Progressive Muskelatrophie, PMA, ist dagegen ein Syndrom, bei
dem zwar eine Beteiligung des zweiten Motoneurons, jedoch keine Beteiligung des ersten

Motoneurons nachgewiesen werden kann.

ALS-Plus-Snydrome

Erstes
Motoneuron

Zweites
Motoneuron

Abbildung 4: Phanotypische Formen der ALS

(Grehl, 2013)

Als ALS-Plus-Syndrome werden phanotypische Varianten der ALS bezeichnet, bei denen sich
die ALS als Multisystemdegeneration darstellt. Bei solchen Syndromen kann eine ALS zum
Beispiel mit extrapyramidalen Symptomen und Symptomen einer zerebelldren Ataxie

einhergehen. (8rooks, 2014) (McCluskey, Vandriel et al., 2014)

Erste Symptome wie belastungsunabhangige und spontan auftretende Muskelkrampfe,
Muskelfaszikulationen, vermehrte Erschopfbarkeit oder Pardsthesien kénnen oft nur noch

retrospektiv erkannt werden.

Bei Ldsion des ersten, zentralen Motoneurons beginnt die Erkrankung meist an den Handen

mit asymmetrischen spastischen Paresen, welche dann im weiteren Verlauf die Unterarme
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und die Beine erfassen. Zuletzt sind meist die durch die Hirnnerven versorgten Gebiete

betroffen. (Geixner, Miiller et al.,, 2011/12)

Die Lasion des zweiten, peripheren Motoneurons fiihrt hingegen zu Muskelatrophie mit
schlaffen Paresen, zu sicht- und tastbaren Faszikulationen sowie zu Krampfen der

Muskulatur.

Typische bulbdre Symptome sind Dysarthrie mit Artikulationsstérungen, Dysphagie,
Sialorrhoe, Zungenatrophie mit Zungenfaszikulationen sowie der pseudobulbare Affekt mit

Zwangslachen und —weinen.

Im fortgeschrittenen Stadium kommt es durch Zwerchfellbeteiligung zu einer Léhmung der
Atemhilfsmuskulatur. Dies fuhrt zu einer chronisch-ventilatorischen Insuffizienz und letztlich
zum Versterben durch Hyperkapnie. Bereits im Vorfeld sollte daher mit dem Patienten und
seiner Familie die Mdéglichkeit einer nicht-invasiven oder invasiven Beatmung ausfihrlich

besprochen werden. (Ludolph, 2012, Motoneuronenerkrankung) (Ludolph, 2012, ALS) (Gleixner, Miiller et al., 2011/12)

Eine Studie des Krankenhauses Oststadt-Heidehaus bei Hannover aus dem Jahr 2009 zeigt,
dass eine niedrige inspiratorische Vitalkapazitat sowie ein geringes forciertes
exspiratorisches Volumen nach einer Sekunde, FEV1, keinen negativen Einfluss auf die
Uberlebenszeit haben. Der Nachweis einer Hyperkapnie mit einem Kohlendioxid-Partialdruck
von {iber 45mmHg korreliert jedoch negativ mit der Uberlebenszeit, das heilt, dass die
Lebenserwartung deutlich sinkt. (czudaj, suchi et al., 2009)

Von einer einmal begonnenen Beatmung kann ein Patient aufgrund des Fortschreitens der
Erkrankung normalerweise nicht wieder entwdhnt werden. Komplizierend kommt hinzu,
dass Immobilisation und Beatmung zu rezidivierenden Infektionen der Atemwege bis hin zu

schweren Pneumonien und zum Tod fuhren kénnen.

Wie zuvor bereits erwdhnt, gehen etwa 5% der ALS-Erkrankungen mit einer
Frontotemporalen Demenz einher. Symptome dieser Form der Demenz kdnnen
zunehmende Stérungen im Wesen, im Verhalten und der Sprache sein. Die motorischen
Defizite entwickeln sich bei den Patienten mit einer Frontotemporalen Demenz assoziierten
ALS, ALS-FTLD, jedoch deutlich rascher als die dementiellen Einschrankungen. ,, Weitere 40%

zeigen milde oder subklinische Zeichen eines Frontalhirnsyndroms mit exekutiver
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Dysfunktion, Verhaltens-, Affekt- und Sprachstérungen.” (prudio, 2009, 5.25) (Dieterich, 2012) (Nass, Meister et

al., 2012) (Ittner, Halliday et al., 2015)

Sensibilitatsstorungen, vegetative Symptome und Schmerzen werden nicht als typische

Symptome der ALS angesehen.

Anhand des klinischen Bildes kann man grundsatzlich nicht zwischen der sALS und der fALS

unterscheiden.

5.6. Differentialdiagnosen

Die Diagnose der ALS ist eine klinische, denn vor allem fiir die sporadische Form der ALS

existieren keine spezifischen Marker.

Die folgende Tabelle 1 zeigt eine Reihe anderer Erkrankungen, die der ALS vor allem im

Anfangsstadium symptomatisch dhneln und somit ausgeschlossen werden miissen.

Primér das 1. Motoneuron
betreffende Erkrankungen

Spastische Spinalparalyse
Tropische spastische
Paraparese (Konzo
disease)

Primar das 2. Motoneuron Myopathien
betreffende Erkrankungen

Benigne Faszikulationen - Einschlusskoérper-
(Krampus-Syndrom) Myopathie

Toxische Neuropathien bei - Muskeldystrophien
Quecksilber- oder - Adulte
Bleiintoxikationen Polyglukosankorper-
Radiatio induzierte Erkrankung

Strahlenspatschaden

Postpoliosyndrom

Spinale Muskelatrophie
(SMA):

0

(0]
0
(0]

Distale SMA
Unilaterale SMA
Monomelische SMA
Scapulo-peroneale
SMA

Spinobulbidre SMA
(Kennedy-Syndrom)

Fokale Amyotrophien

Andere Erkrankungen mit
Beteiligung der Motoneurone

Radikuldre Lasionen
Hereditare Ataxien

Vaskuldre oder zervikale
Myelopathien

Neoplasien oder Missbildungen
am kraniozervikalen Ubergang
Multifokal-motorische
demyelinisierende
Neuropathien

Diabetes mellitus (Diabetische
Amytrophie)
Hyperparathyreoidismus
Hyperthyreose
Vitamin-B12-Mangel

Zustand nach Magenresektion
Paraneoplastische Syndrome
Lymphoproliferative
Erkrankungen

Lues-Infektion
Prionenerkrankungen (zum
Beispiel Creutz-Feldt-Jakob)

Tabelle 1: Differentialdiagnosen der ALS

(Mattle und Mumenthaler, 2013) (Ludolph, 2012, Motoneuronenerkrankung) (Ludolph, 2012, ALS) (Grehl, 2013)
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5.7. Diagnostik
Vor allem in frihen Krankheitsphasen kann es schwierig sein, die Amyothrophe

Lateralsklerose zu diagnostizieren. Zu den Untersuchungen bei Verdacht auf ALS gehdren:

Basisdiagnostik Fakultative Diagnostik
Ausfiihrliche Eigen- und Familienanamnese - Liquordiagnostik
Gewicht, BMI - Muskelbiopsie
Klinisch-neurologische Untersuchung - Neuropsychologische Testung
Laborchemische Basisuntersuchung: - MRT:
0 Blutbild, CRP, BSG, GOT, GPT, TSH 0 spinal
0 Creatinkinase, Kreatinin 0 kranial
0 Elektrolyte, Glukose - Erweiterte laborchemische Untersuchung:
0 Vitamin B12, Homocystein, Folsdure 0 ACE, Hexoaminidase A und B, ANA, Anti-
0 Immunelektrophorese DANN, Anti-MAG, Anti-Ach-R, Anti-Musk
0 Luesserologie 0 Antikorper gegen Kaliumkanale
Elektromyografie 0 Borrelien- und HIV-Serologie
Elektroneurografie 0 Bence-Jones-Proteine
Spirometrie, BGA - Knochenmarkbiopsie

Schluckdiagnostik
Genetische Diagnostik:
0 C90RF72-Gen

0 SOD1-Gen

0 FUS-Gen

0 TDP-43-Gen

Tabelle 2: Diagnostik der ALS

(Gleixner, Miiller et al., 2011/12) (Ludolph, 2012, ALS)

Aufgrund der Korrelation mit der Frontotemporalen Demenz sollten bei der
Familienanamnese neben den neurodegenerativen Symptomen auch Demenzen

und psychiatrische Erkrankungen erfragt werden.

Eine genetische Testung ist im Wesentlichen nur bei Patienten mit positiver
Familienanamnese zu empfehlen und gelegentlich auch bei Patienten mit einem atypischen
Verlauf der sporadischen Form der ALS. Eine genetische Testung bedarf jedoch einer
eingehenden und ausfiihrlichen Aufklarung des Patienten selbst und, wenn maoglich, seiner

gesa mten Familie. (Ludolph, 2015, Leitlinie) (Grehl, 2013) (Hiibers, Weishaupt et al., 2013)
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Die 1998 entworfenen El Escorial Kriterien zur Diagnostik liegen mittlerweile in einer
revidierten Fassung vor und spielen vor allem bei der Beurteilung von Patienten im Rahmen

klinischer Studien eine Rolle. (Greni, 2013)

5.8. Therapie
Die Therapie besteht zum einen aus der kausal orientierten, neuroprotektiven Behandlung
und zum anderen aus den symptomatischen beziehungsweise palliativen

TherapiemaBnahmen.

(Ludolph, 2012, ALS) (Kollewe und Petri, 2009)

5.8.1. Kausaltherapie
Als neuroprotektive Therapie ist nur fiir den Glutamatantagonisten Riluzol (®Rilutek) eine
Wirksamkeit nachgewiesen. Gegeniliber einem Placebo erhéhen zweimal taglich 50mg
Riluzol jedoch lediglich die Wahrscheinlichkeit, das erste Therapiejahr zu liberleben und
bringen somit eine durchschnittliche Lebenszeitverlangerung von 3-4 Monaten. Den Verlauf
der Krankheit kann Riluzol jedoch nicht zum Stillstand bringen und bessert auch nicht die
Symptomatik. Die medikamentdse Behandlung mit Riluzol kann schon vor der endgilltigen
Diagnose einer ALS begonnen werden. Aufgrund der geringen Wirksamkeit von Riluzol ergibt

die Behandlung jedoch lediglich im Rahmen eines palliativen Therapiekonzeptes Sinn.

(Kollewe und Petri, 2009) (Ludolph, 2012, ALS) (Miller, Mitchell et al., 2012)

5.8.2. Symptomatische und palliativmedizinische Therapie
Die symptomatischen und palliativmedizinischen TherapiemaBBnahmen streben an, durch die
Linderung der Symptome die Lebensqualitdt und die Autonomie eines Patienten zu erhalten.
(Bede, Borasio et al.,, 2011) (Borasio, Shaw et al., 2001) ES hat sich gezeigt, dass ein interdisziplindres Team,
bestehend aus verschiedenen Fachérzten, speziell geschultem Pflegepersonal,
Ergotherapeuten, Physiotherapeuten, Psychotherapeuten und Sozialdienstmitarbeitern, die

Prognose verbessern und die Lebensqualitat erhohen kann. (= Kapitel 6) (Houde und Mangolds,

1999) (Borasio, Voltz et al., 2001) (Blatzheim, 2009) (Blackhall, 2012)
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Nur durch die Zusammenarbeit der einzelnen Mitglieder des genannten Teams kann es auch
gelingen, friihzeitig die den einzelnen Patienten besonders belastenden Symptome
herauszufinden und ein entsprechendes Behandlungskonzept zu entwickeln. So sollten auch
Symptome einer moglichen nachtlichen Hypoventilation erfragt werden. Zusatzlich kann
durch Kohlendioxidmessungen im Blut geklart werden, ob der Patient bereits nachtliche
Hyperkapnien aufweist. Durch eine friihe nicht-invasive Beatmung, die sogenannte
Noninvasive Ventilation, NIV, kann auch eine Verbesserung der Lebensqualitdt von
hyperkapnischen ALS-Patienten erreicht werden. NIV verldangert wohl zudem auch die

Lebenszeit. (Ahmed, Newcombe et al., 2015) (Schucher und Magnussen, 2007) (Siirala, Korpela et al., 2015) (Committee und
Collaborators, 2015) (Czudaj, Suchi et al., 2009) (Bourke, Tomlinson et al., 2006)

Bei Patienten mit vorwiegend bulbdren Symptomen ist die Therapiecompliance der NIV
jedoch haufig reduziert, ,,da die Steuerungsfunktion des Kehlkopfes nicht mehr ausreichend
funktioniert; man beobachtet gehduft rhythmische Larynx- und Pharynxverschliisse, die eine
effektive Ventilation erschweren.” (schucher und Magnussen, 2007, S. 646)

Falls die Atemunterstitzung durch eine nicht-invasive (Heim-)beatmung nicht oder nicht
mehr moglich ist beziehungsweise den Patienten zu sehr belastet, sollte eine invasive
Beatmung mittels Tracheostoma diskutiert werden. Hierbei miissen Patient und Angehoérige
allerdings unbedingt darliber informiert werden, dass es bei den meisten Patienten im
Verlauf zu einem ,,Locked-in-Syndrom mit vollsténdig fehlender Bewegungs- und
Kommunikationsfdhigkeit” (schucher und Magnussen, 2007, 5.647) kommen kann. Auch die immense
Belastung der Angehdrigen bei der Pflege eines invasiv beatmeten Patienten sollte
angesprochen werden. Der Grof3teil der Patienten, die sich fiir eine Tracheotomie
entschieden haben, scheint jedoch langerfristig mit dieser Entscheidung zufrieden zu sein,

auch wenn die Angehdrigen massiv belastet sind. (kaub-wittemer, Steinbiichel et al., 2003) (Cazzolli und

Oppenheimer, 1996)
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5.9. Prognose
Bei allen Patienten ist die Erkrankung —wenn auch in unterschiedlichem Tempo —
unaufhaltsam progredient und es ergibt sich somit eine sehr schlechte Prognose.
Die 5-Jahres-Uberlebensrate betrégt circa 20% bei einer mittleren Uberlebenszeit von circa 3
Jahren nach Beginn der Symptomatik. 10 Jahre oder langer iberleben nur circa 5-10% der
Patienten. Eine besonders unglinstige Prognose besteht fiir Patienten in schon
fortgeschrittenem Lebensalter, Patienten mit einem niedrigen BMI, Patienten mit bulbéarer
Symptomatik schon zu Beginn der Erkrankung sowie fiir Patienten mit einem priméaren Befall
des Zwerchfells und dem friihzeitigen Auftreten einer Hyperkapnie. Im Vergleich dazu haben
jungere Patienten, Patienten mit einer hohen inspiratorischen Vitalkapazitat und solche, bei
denen nur das 1. Motoneuron betroffen ist, eine durchaus glinstigere Prognose.
Grundsatzlich sollte man in Patientengesprachen voreilige Aussagen beziiglich des

Krankheitsverlaufs und der Uberlebenszeit vermeiden.

(Ludolph, 2012, ALS) (Ludolph, 2012, Motoneuronenerkrankung) (Gleixner, Miiller et al., 2011/12) (Louwerse, Visser et al., 1997)
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6. Palliativmedizinische Versorgung

6.1. Schliisselworter
Es gibt bisher keine einheitliche, allgemein anerkannte Definition und Abgrenzung von
Palliative Care/ Palliativmedizin und es wird sie in absehbarer Zeit auch nicht geben.
Einer der Griinde hierfir ist, dass der gesamte Komplex unterschiedliche nationale und
internationale Pragungen und Auslegungen erfahren hat und sich in einem dynamischen
Prozess befindet.
Eine Rolle spielt auch die Vielzahl der beteiligten Berufs- und Interessensgruppen. Diese
setzen unterschiedliche Schwerpunkte und fiillen den Begriff inhaltlich entsprechend ihrer
eigenen Wertesysteme.
Veranderungen in den sozialen, gesellschaftlichen und 6konomischen Gegebenheiten eines
Landes, aber auch neue Forschungsergebnisse werden in Zukunft dafiir sorgen, dass die

Bedeutung des Palliativ-Konzepts sich auch weiterhin wandeln wird.

Palliativmedizin, Palliative Care, palliativmedizinische Versorgung, Palliative-Care-Fachkrdfte
sind relativ ,junge’ Begriffe und ihnen ist gemein, dass sie das Morphem ,palliativ’
beinhalten.
Laut Duden geht die Herkunft von ,palliativ’ auf das spatlateinische Verbum ,palliare’
(deutsch: mit einem Mantel bedecken) zurlick (puden, 2015). Eine Person, die friert, kann man in
einen Mantel einhillen, wiarmen und auch (be-)schiitzen. Im lbertragenen Sinn geht es also
darum, jemandem Schutz, Warme, Sicherheit und auch Schmerzlinderung zu geben.
Dementsprechend ist Palliative Care laut WHO
[...] ein Ansatz zur Verbesserung der Lebensqualitét von Patienten und ihren Familien, die mit
Problemen konfrontiert sind, welche mit einer lebensbedrohlichen Erkrankung einhergehen. Dies
geschieht durch Vorbeugen und Lindern von Leiden durch friihzeitige Erkennung, sorgfiltige

Einschdtzung und Behandlung von Schmerzen sowie anderen Problemen kérperlicher, psychosozialer
und spiritueller Art (WHO, 2002).

Das Konzept der Palliative Care beinhaltet also nicht-kurative pflegerische und arztliche
MaBnahmen, die anstreben, die Lebensqualitdt von Patient und Angehdrigen moglichst
lange zu erhalten oder gar zu verbessern. Dieses Ziel kann in vielen Fallen nur erreicht
werden, wenn noch Vertreter anderer Berufsgruppen wie Seelsorger, Psychologen,

Sozialarbeiter und verschiedenste Therapeuten wie Atem- und Physiotherapeuten zur
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Betreuung hinzugezogen werden. In dieser globalen Bedeutung wird der englische Begriff
Palliative Care auch haufig im deutschen Sprachraum gebraucht und kann in etwa
gleichgesetzt werden mit dem deutschen Terminus Palliativmedizinische Versorgung. Die
Deutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin, DGP, folgt in ihrer Beschreibung des Konzepts
inhaltlich der WHO, jedoch verwendet die DGP den Begriff Palliativmedizin — und das nicht

nur in ihrem Namen.

Palliativstationen in Krankenhdusern setzen haufig Palliativmedizin und Palliative Care von
vornherein gleich und verwenden die beiden Begriffe gleichbedeutend nebeneinander.

!II

»Herzlich Willkommen auf der Internetseite der Klinik und Poliklinik fiir Palliativmedizin!“ so
begriRt das Minchner Universitatsklinikum der Ludwig-Maximilians-Universitdt seine
Besucher und fahrt wenig spater folgendermaRen fort: , [...] Palliative Care (deutsch:
Palliativmedizin) bedeutet die umfassende Betreuung von Menschen mit einer unheilbaren,

fortschreitenden und zum Tode filihrenden Erkrankung” (sausewein, 2015).

Der Anglizismus Palliative Care wird jedoch im Deutschen auch in einer engeren Definition
verwendet und beschreibt damit das Arbeitsfeld der Palliativ-Pflegekrafte, der sogenannten
Palliative-Care-Fachkriifte. Diese durchlaufen eine spezialisierte Ausbildung auf dem Gebiet
der palliativen Pflege. Die korperliche Nahe bei der Pflege des Patienten bringt es mit sich,
dass die Pflegekrafte auch die ersten Ansprechpartner fir alle korperlichen und seelischen

Note des Kranken sind.

Palliativmedizin wird in manchen Fallen nur als ein Teil des Gesamtkonzeptes Palliative Care
verstanden. Ein Palliativmediziner ist somit einer von mehreren gleichberechtigten Partnern
in einem interdisziplindren und multiprofessionellen Team, zu dem neben der Kerngruppe,
bestehend aus Arzten, Pflegepersonal und Sozialarbeitern, im Bedarfsfall auch Seelsorger,

Psychologen und alle Arten von Therapeuten gehoren kdnnen.

Im Folgenden werden die beiden deutschen Begriffe Palliativmedizin und
Palliativmedizinische Versorgung in synonymer Bedeutung verwendet. Inhaltlich stltzen sie

sich auf die recht weit gefasste Erklarung der WHO.
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6.2. Die historische Entwicklung vom Hospiz zur modernen
Palliativmedizin

Hospize, der Name leitet sich vom lateinischen Substantiv ,hospitium’ (deutsch:
Gastfreundschaft, Bewirtung) her, waren im Mittelalter Herbergen fiir Reisende, Arme, aber
auch Kranke, die dort versorgt und, so gut es ging, auch gepflegt wurden. Die Bezeichnung
Hospiz fiir eine Einrichtung, in der terminal kranke Patienten und Sterbende bis zu ihrem Tod
betreut werden, findet sich jedoch erst gegen Ende des 19. Jahrhunderts im
angelsachsischen Raum. (stolberg, 2011)
Im Gegensatz dazu enthalt das moderne Verstandnis von Palliativmedizin viele der Inhalte
und Ziele, die in der medizinischen Literatur seit dem Ende des 16. Jahrhunderts, wie zum
Beispiel in der cura palliativa oder noch expliziter in der euthanasia palliativa, beschrieben
wurden. Dies reicht, so Stolberg, ,,von der Wertschdtzung fiir eine Leidensminderung bei
Sterbenden als hochrangige drztliche Aufgabe, das Streben nach einer persénlichen,
individuellen Betreuung der Patienten, Wiirdigung der spirituellen Bediirfnisse und
emotionalen Befindlichkeit [bis hin zur] Einbeziehung der Angehérigen” (stolberg, 2011, 5.251).
Der Stellenwert dieser Ideale war jedoch von jeher in hohem Mal3e abhéngig von den sozio-
okonomischen, gesellschaftlichen und medizinisch-wissenschaftlichen Gegebenheiten.
Dies zeigte sich besonders deutlich in der ersten Halfte des 20. Jahrhunderts, als sich,
bedingt durch den raschen medizinischen und technischen Fortschritt, simtliche Bereiche
der Medizin veranderten. Bildgebende Verfahren wie Rontgen- und Ultraschalldiagnostik,
Verbesserung der antibakteriellen Therapie durch die Entwicklung von Penicillin sowie die
Weiterentwicklung aller operativen Verfahren bis hin zu Organtransplantationen sind nur
einige Beispiele dafiir. Beeindruckt durch diese Fortschritte entstand bei vielen Menschen
ein Gefuhl von medizinischer Allmacht. Gleichzeitig aber wurden Sterben und Tod

marginalisiert und tabuisiert.

Die britische Krankenschwester und Arztin Cicely Saunders leitete 1967 mit der Griindung
des St. Christopher’s Hospice in London die Entwicklung der modernen Hospizbewegung und
heutigen Palliativmedizin ein und initiierte damit einen , Perspektivwechsel von einer
organzentrierten, technokratischen zu einer menschenorientierten, ganzheitlichen Medizin,
die auch den psychosozialen und spirituellen Bereich aktiv in die Betreuung einbaut”(sorasio,

2014; 5.193).
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Als eine der Ersten erkannte sie, dass sich die medizinische Versorgung der damaligen Zeit
fast ausschlieBlich an der Vorstellung von medizinischer und technischer Machbarkeit
orientierte. Sie kampfte dagegen an, dass ,, wegen einer Tabuisierung des Sterbens
belastende Behandlungen oft unnétigerweise bis zum Schluss fortgesetzt wurden” (anneser, 2013;
s.3).

Eng damit verbunden ist auch Saunders’ Konzept von Total Pain, welches die Beeinflussung
der Schmerzwahrnehmung durch psychische, soziale und spirituelle Faktoren umschreibt.
Die umfassende Behandlung dieser Schmerzen, ,, Total Care” (théns und sitte, 2013, 5.30), beinhaltet
neben einer suffizienten medikamentésen Schmerztherapie somit auch alle anderen
Therapieverfahren, die dem Patienten psychische, soziale und spirituelle Stabilitat und Hilfe

bieten kdnnen.

Der Begriff Palliative Care wurde zum ersten Mal von dem kanadischen Chirurgen und
friheren Saunders-Schiiler Balfour Mount verwendet, der 1975 im Royal Victoria Hospital in

Montreal seine neue Krankenstation so benannte und so die erste Palliativstation schuf.

(Théns und Sitte, 2013)

In Zusammenarbeit mit der Deutschen Krebshilfe entstand 1983 an der Chirurgischen Klinik

der Universitatsklinik Koln die erste deutsche Palliativstation mit finf Palliativbetten.

(Uniklinikum KélIn, 2015)

1986 wurde an das schon bestehende Altenheim Haus Hérn in Aachen das erste Hospiz in

Deutschland mit 53 Betten angegliedert. (Haus Hérn GmbH, 2015)

Es vergingen allerdings noch weitere acht Jahre, bis 1994 in Koln die Deutsche Gesellschaft
far Palliativmedizin gegriindet wurde. Sie ist eine wissenschaftliche Fachgesellschaft, die es
sich zur Aufgabe macht ,Arzte und andere Berufsgruppen zur gemeinsamen Arbeit am
Aufbau und Fortschritt der Palliativmedizin zu vereinen und auf diesem Gebiet die

bestmdgliche Versorgung der Patienten zu férdern” (peutsche Geselischaft fiir Palliativmedizin, 2015).

Der erste deutsche Lehrstuhl fir Palliativmedizin entstand 1999 an der Universitdt Bonn. Die
Firma Mundipharma, ein Pharmaunternehmen mit den Schwerpunkten Schmerztherapie,
Onkologie, Rheumatherapie und Atemwege, finanziert diesen Lehrstuhl durch die

sogenannte Sackler-Stiftung. (dpa, 1999)
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Seit 2004 haben Facharzte die Moglichkeit, die Zusatzbezeichnung ,Palliativmedizin’ zu

erlangen.

2007 wurde der Rechtsanspruch auf spezialisierte ambulante Palliativversorgung gesetzlich

verankert. Seitdem haben

... Versicherte mit einer nicht heilbaren, fortschreitenden und weit fortgeschrittenen Erkrankung bei
einer zugleich begrenzten Lebenserwartung, die eine besonders aufwdndige Versorgung benétigen,
[...] Anspruch auf spezialisierte ambulante Palliativversorgung (SGB V, §37b).

Seit 2009 ist die Palliativmedizin in ganz Deutschland Pflichtfach fir alle Studierenden der
Medizin.
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6.3. Palliativmedizinische Versorgung in Deutschland

6.3.1. Ambulante und stationdre Versorgungsmaoglichkeiten
Hausarzte und niedergelassene Fachérzte sind die Basis der ambulanten Palliativversorgung.
Zusammen mit anderen , Leistungserbringern der Primdrversorgung”(peutsche Geselischaft fiir
Palliativmedizin, 2009), Wie Pflegediensten und ambulanten Hospizdiensten, bilden sie die
Allgemeine Ambulante Palliativversorgung, die AAPV.
Sollte dariiber hinaus noch Bedarf an weiteren, spezielleren therapeutischen Mallnahmen
bestehen, ,sind die Strukturen der spezialisierten Palliativversorgung einzubeziehen” (peutsche
Gesellschaft fiir Palliativmedizin, 2009). Dies geschieht durch Teams fiir spezialisierte ambulante
Palliativversorgung, sogenannte SAPV-Teams. Die Aufgaben dieser speziell geschulten Teams
reichen von reiner Schmerztherapie iber weiterfliihrende Symptomkontrolle bis hin zu
palliativpflegerischer Beratung. Auch gehort es zu ihren Hauptaufgaben, die Therapien und
BehandlungsmalBnahmen aller beteiligten Fachdisziplinen zu koordinieren sowie zwischen

diesen eine informative Vernetzung zu schaffen.

Gemeinsames Ziel der allgemeinen und spezialisierten ambulanten Palliativversorgung ist die
Lebensqualitadt der Palliativpatienten zu erhalten, wenn moglich zu verbessern ,,und ihnen
ein menschenwiirdiges Leben bis zum Tod in ihrer gewohnten Umgebung, in stationdren
Pflegeeinrichtungen bzw. stationdren Hospizen zu erméglichen (peutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin,

2009).
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Stationdre Versorgung

Bewahrung und Verbesserung der Lebensqualitat

Multidisziplindre Betreuung unter
Einbezug der Familie

Palliativmedizinischer Dienst Palliativstation
(PMD)
Betreuung auf der Station der Betreuung auf eigener
jeweiligen anfordernden Palliativstation im
Abteilung im Akutkrankenhaus Akutkrankenhaus

Patienten mit lebensbedrohlichen Erkrankungen ohne
Heilungschance mit akutmedizinischem Handlungsbedarf

Symptomkontrolle
Psychosoziale Unterstiitzung
Planung der Weiterversorgung

Durchschnittliche Aufenthaltsdauer von
ca. 2 Wochen

Versterben von ca. 50% der Patienten wahrend des stationadren
Aufenthalts
Entlassung von ca. 50% der Patienten nach Hause, in Hospiz-
oder Pflegeeinrichtungen

Betreuung durch multiprofessionelle Teams, bestehend aus
Palliativmedizinern, Palliative-Care-Pflegepersonal,
Sozialdienstmitarbeitern und diversen Therapeuten

Haufig enge Zusammenarbeit mit SAPV-Teams zur weiteren
Betreuung der Patienten

Hospiz

Betreuung in eigenstandiger
Pflegeeinrichtung

Symptomkontrollierte Patienten
mit lebensbegrenzenden
Erkrankungen und einer max.
Lebenserwartung von 6
Monaten

Bedarfsgerechte Pflege
Ermoglichen eines
wirdevollen Sterbens

Durchschnittliche
Aufenthaltsdauer von
ca. 1 Monat

Versterben von nahezu 100%
der Hospizpatienten

Pflegepersonal und Hospizhelfer
vor Ort
Niedergelassene Arzte,
Therapeuten und Sozialdienst
auf Anfrage

Haufig enge Zusammenarbeit
mit AAPV- und SAPV-Teams

Abbildung 5: Stationdre Palliativversorgung

(Anneser, 2013)
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Zusammenfassend ist es wichtig herauszustellen, dass — trotz der oben beschriebenen
Unterschiede zwischen den verschiedenen Méglichkeiten der Palliativversorgung — die
genannten Einrichtungen und Dienste nicht mit einander konkurrieren. Vielmehr sollen sie
sich zu einem ,,Versorgungsnetzwerk" (peutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin, 2010, 5.28) erganzen — dem

aktuellen Bedarf des Patienten und seiner Familie entsprechend.

6.3.2. Aktueller Stand der Versorgung
Seit 1983 in K6In die erste Palliativstation errichtet worden ist, hat sich die
Palliativversorgung in Deutschland in allen Bereichen rasant entwickelt. So hat sich im
Zeitraum von 1996 bis 2014 die Anzahl der Palliativstationen und stationdaren Hospize in

Deutschland fast verzehnfacht (= Abbildung 6).

Entwicklung derstationdren Hospize und Palliativstationen einschl. der Einrichtungen fiir Kinder
Stand 10/2014 Datenquelle: Wegweiser Hospiz- und Palliativmedizin /DGP

® Stationare Hospize Palliativstationen

285 —

194 198 200

3028

1996 1999 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 213 2014

Abbildung 6: Entwicklung der stationdren Hospize und Palliativstationen

(Deutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin, 2014)

Eine flichendeckende Versorgung ist aber noch nicht erreicht. Vor allem in landlichen
Gebieten gibt es oft noch groR3e Liicken. So sagte Prof. Dr. med. Stefan Lorenzl, Chefarzt der
Neurologie und Palliativmedizin am Lehrkrankenhaus der Ludwig-Maximilians-Universitat in
Agatharied und Professor fir Palliative Care an der Paracelsus-Klinik Salzburg, in einem

Interview mit der Stiddeutschen Zeitung im Februar 2015 Uber die Situation in Bayern:
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Zwischen Miinchen und Salzburg gibt es kein einziges Hospiz, da kann ich nicht von guter

Versorgung reden. Gerade auf dem Land sind wir davon noch weit entfernt. Zudem ist der Bedarf sicher
grofSer als bisher geschdtzt, weil etliche Patientengruppen, etwa mit Schlaganfall oder Multipler
Sklerose oder auch mit Herzinsuffizienz oder chronischen Lungenerkrankungen, noch gar nicht

ausreichend ins Auge gefasst wurden (Scherf, 2015).

Die folgende Grafik verdeutlicht, dass nur wenige Ballungszentren in Bayern

zufriedenstellend mit palliativmedizinischen Versorgungseinrichtungen ausgestattet sind,

wahrend andere Gebiete, wie zum Beispiel Ostbayern, Gber nur wenige Palliativbetten und

kein einziges Hospiz verfiigen.
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Abbildung 7: Palliativversorgung in Bayern

(Baier, 2015)

Die oben genannten Grafiken beziehen sich auf den Ist-Zustand.

Jedoch wird aufgrund des demographischen Wandels die Haufigkeit altersbedingter

Erkrankungen — allen voran die Altersdemenz — und damit die Zahl schwerkranker und
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pflegebedirftiger Menschen kiinftig erheblich zunehmen. Der hierdurch weit erhohte
Pflegebedarf wird die Gesellschaft in Deutschland — und ebenso in vielen anderen Landern —

schon in nachster Zukunft vor eine grolRe Herausforderung stellen.
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6.4. Palliativmedizin nicht nur fiir Tumorpatienten
»~Primdres Ziel der Palliativstation ist die Linderung tumorbedingter Symptome und die
méglichst baldige Entlassung des Patienten wieder nach Hause" (charité Berlin, 2015).
Es ist wohl vorwiegend historisch bedingt, dass Palliativmedizin und Hospizbewegung auch
heute noch vor allem mit onkologischen Erkrankungen assoziiert werden.
Trotz der Tatsache, dass ,nur’ 25% aller Menschen in Deutschland an einer malignen

Erkrankung versterben, sind fast 90% der Patienten auf Palliativstationen Tumorpatienten.
(Borasio und Volkenandt, 2007) (Anneser, 2013)

Obwohl in vielen Palliativeinrichtungen in zunehmendem Mal3e auch Patienten mit nicht-
onkologischen Erkrankungen betreut werden, ist die Anzahl derer, die keinen Zugang zu
palliativmedizinischer Versorgung haben, noch erheblich.

Zwar ist die Palliativmedizin als tragfahiges Behandlungskonzept fiir Patienten mit
neuromuskuldren Erkrankungen allgemein anerkannt, in die tatsachliche Praxis des

medizinischen Alltags hat sie jedoch bislang deutlich wenig Eingang gefunden.

(Golla, Voltz et al., 2008)

Ein Cochrane-Review aus dem Jahr 2009 zum Thema Multidisziplinédre Versorgung von
Erwachsenen mit Motoneuronerkrankungen begriindet dies dadurch, dass bislang nur
unzureichende Forschungsergebnisse vorldagen und die ,, Wechselwirkungen zwischen
Neurologie, Rehabilitation und Palliativmedizin untersucht werden sollten, um eine
[optimale] Versorgung im Krankheitsverlauf von Motoneuronerkrankungen sichern zu

kénnen” (Ng, Khan et al., 2009; Conclusion; Ubers. durch den Verfasser).
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7. Methodik

Palliativmedizin (stationdre Angebote und spezialisierte ambulante Palliativversorgung) —
eine sinnvolle Ergdnzung zur bestehenden Versorgung von Patienten mit neuromuskuléren
Erkrankungen?

Bei allen Uberlegungen dazu, wie dieses Projekt (= Kapitel 3 und Kapitel 4) umgesetzt
werden kann, stand immer das Befinden der Befragten im Vordergrund.

Mit Riicksicht auf die teilweise schweren korperlichen Einschrankungen, unter denen ALS-
Patienten leiden, wollten wir die Belastung fir die Patienten und ihre Angehoérigen moglichst
gering halten. Deshalb schien uns ein Fragebogen mit wenigen offenen Fragen am

sinnvollsten zu sein.

7.1 Die Interviews
Als Hauptgrundlage fir den Inhalt des Fragebogens dienten Interviews, die wir mit funf
Betroffenen fuhrten. Bei diesen Treffen waren drei der flinf Patienten bereits in ihrer
Kommunikationsfahigkeit eingeschrankt.
Sie wurden von engen — an der Pflege beteiligten — Angehorigen begleitet, die uns die Dinge,
die die Patienten dulRern wollten, genauer Ubermittelten. Gleichzeitig trugen sie mit
Erganzungen und Erlduterungen Wesentliches zum Verstdandnis der Situation, in der sie sich
zusammen mit dem Patienten befanden, bei. Entsprechend dem Charakter eines
semistrukturierten Interviews wurden Patienten und Angehérige ermuntert, einzelne Punkte
zu vertiefen, damit wir moglichst relevante, patientennahe Informationen zur Erstellung der
Fragebogen zu erhielten. Wir bemihten uns die Gesprache moglichst so zu gestalten, dass
diese weder bei den Patienten noch bei den Angehdrigen zu unnétigen seelischen
Belastungen fiihrten. Die Gesprache wurden mit Einverstandnis der Befragten
aufgezeichnet. Um noch mehr (iber die pflegerischen und arztlichen Aspekte einer
ganzheitlichen Behandlung von Patienten mit einer neuromuskuldren Erkrankung zu
erfahren, fihrten wir — ergédnzend zu den Interviews mit Patienten und Angehorigen —auch
intensive Gesprache mit der Leitung des SAPV-Teams Oberhaching, Frau Katja Goudinoudis,

und dem Oberarzt der Palliativstation Harlaching, Dr. med. Hans Pohlmann.
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7.2 Die Fragebogen
Auf der Basis der oben genannten Interviews erfassten wir haufig genannte Items, erstellten
Themenbereiche und formulierten im Anschluss Fragen hierzu. Fiir Patienten und
Angehorige wurde je ein Fragebogen erstellt.
Der Fragebogen, der fiir den Patienten bestimmt war, umfasste sieben groRe
Themenbereiche mit insgesamt 92 Fragen auf 15 Seiten.
Der mit sieben Seiten deutlich kiirzere Angehorigenfragebogen beinhaltete 37 Fragen,

unterteilt in dhnliche Themenbereiche wie der erst genannte Bogen.

7.3 Themenbereiche

Patient: Angehorige:

Allgemeine Angaben zur Person Allgemeine Angaben zur Person

Symptome und deren Behandlung

Medizinische Betreuung

Palliativmedizin Palliativmedizin
Alltag und hausliche Situation Alltag und hausliche Situation
Soziale Beziehungen und Familie Soziale Beziehungen und Familie
Seelische Befindlichkeit Seelische Befindlichkeit

Tabelle 3: Themenbereiche der Fragebdgen

Um die funktionellen Fahigkeiten der Patienten besser einschatzen zu kénnen, fligten wir in
den Themenbereich Alltag und hdéusliche Situation den schon bestehenden und klinisch
anerkannten Fragenkatalog, den Amyotrophic Sclerosis Functional Rating Scale, den ALS-FRS,

ein. (The ALS CNTF treatment study (ACTS) phase I-1l Study Group, 1996) (Cedarbaum, Stambler et al., 1999) (Pfeffer, 2006) (Linke,

Miinch et al., 2009)

Die beiden von uns erstellten Fragebogen (= Kapitel 14.2 und 14.3) sowie der ALS-FRS
(= Kapitel 14.4) sind im Anhang aufgefihrt.
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7.4 Fragetechnik
Die Vielzahl der Fragen stellte flir manche der Patienten eine sicherlich nicht unerhebliche
Belastung dar. Da die Fragebogen jedoch versandt wurden, war es den Patienten moglich,
diese — entsprechend ihrer aktuellen Verfassung — auch in mehreren Etappen eigenstandig
zu bearbeiten.
Wie bereits erwdhnt, stellten wir jedoch wenig offene Fragen, die eine lange handschriftliche
Antwort erforderten. Stattdessen konzentrierten wir uns auf geschlossene Fragen mit
Multiple-Choice-Antworten, halboffene Fragen und Rating-Scales.
Da aulRerdem keinerlei zeitliches Limit zur Bearbeitung der Fragebdgen gesetzt wurde,

erschien uns der Umfang des Fragenkatalogs zumutbar.

7.5 Verteilung und Riicklauf
Sowohl bei der Verteilung der Fragebogen als auch beim Empfang der beantworteten Fragen
wurde strikt auf die Wahrung der Anonymitat geachtet.
Die Deutsche Gesellschaft fliir Muskelkranke e.V. (ibernahm die Versendung der Briefe an die
nur ihr bekannten circa 225 Mitglieder mit Amyotropher Lateralsklerose.
Diesen Briefen hatten wir ein Anschreiben beigefiigt, in dem wir die Empfanger ausfihrlich
Uber unser Vorhaben informierten, mit ausdriicklichem Hinweis auf die Wahrung der
Anonymitat. Durch Beifligen eines standardisierten Riickumschlages war sichergestellt, dass
kein Riickschluss auf den Absender gezogen werden konnte.

Die Antwortschreiben wurden nach ihrem zeitlichen Eingang von uns durchnummeriert.
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7.6 Die Auswertung
Nach Erhalt der beantworteten Fragebdgen wurden diese zur dauerhaften Verfligbarkeit
vollstdndig eingescannt. Im Anschluss erfolgten eine manuelle Kodierung und Digitalisierung
der Daten in Microsoft Excel 2010 und dem Statistikprogramm SPSS Version 20, 21 und 22

von IBM Statistics.

Bei der statistischen Auswertung berieten uns das Institut fiir Medizinische Statistik und
Epidemiologie der Technischen Universitdt Miinchen und der unabhangige Statistiker

Bernhard Ulm.

Zur Abbildung rein quantitativer Merkmale wurden Mittelwerte, Standardabweichungen,
Spannweiten (Minimum und Maximum) sowie AusreiRer mittels SPSS berechnet und grafisch
dargestellt. Qualitative Merkmale wurden in der gesamten Auswertung in absoluten und
relativen Haufigkeiten angegeben.

Da die Daten nicht normalverteilt waren, wurden zur Analyse von Zusammenhangen
Korrelationsanalysen nach Spearman verwendet. Der Korrelationskoeffizient Rho steht
hierbei fur die Starke und Richtung des Zusammenhangs (= Tabelle 4). Dieser kann Werte
zwischen -1 und 1 annehmen. Ist der Wert nahe -1, besteht ein starker negativer
Zusammenhang. Ein Wert um 1 bezeichnet einen starken positiven Zusammenhang. Liegt

der Wert nahe 0, besteht kein Zusammenhang.

Rho Korrelation

0 bis 0,1 Nullkorrelation

0,1 bis 0,3 | geringe Korrelation

0,3 bis 0,7 | mittlere Korrelation

0,7 bis 1 hohe Korrelation

Tabelle 4: Einteilung des Korrelationskoeffizienten Rho

Der p-Wert sagt aus, ob ein signifikanter Unterschied besteht. Die zweiseitigen
Signifikanzniveaus wurden auf 0,05 und 0,01 festgelegt. Aufgrund des explorativen
Charakters der Studie verzichteten wir auf eine Uberpriifung der Alphafehler-Kumulierung
mittels Bonferroni-Korrektur.

Vergleiche innerhalb der befragten Gruppen erfolgten mittels des Wilcoxon-Mann-Whitney-
Tests, auch Mann Whitney U Test genannt. Dieser nicht-parametrische Rangsummentest
untersucht die Tendenz und Signifikanz der Unterschiede und Ubereinstimmungen zwischen

zwei Gruppen, wobei eine Normalverteilung nicht vorausgesetzt wird.
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8. Ergebnisse

8.1. Das Kollektiv der Befragten
Versandt wurden insgesamt 225 Bogen, von denen 183 an uns zurlickgeschickt wurden. Dies
entspricht einer Riicklaufquote von 81%. Hiervon waren 165 Patientenbdgen und 141
Angehorigenbogen auswertbar. 22 Patientenbdgen wurden unvollstandig oder gar nicht
ausgefullt. Bei 42 Bogen wurde der Angehdrigenfragebogen nicht mit zurlickgeschickt oder
nicht ausgefiillt. Zum Teil waren keine Griinde hierfiir angegeben. Bei einigen Patienten
waren keine Angehorigen vorhanden oder es bestand zum Erhebungszeitpunkt noch kein

Pflegebedarf.

Vier Patienten gaben an, nicht an ALS erkrankt zu sein. So hatte Patient 87 ein
Crampussyndrom, Patient 116 eine Multisystematrophie, Patient 169 eine Spastische
Spinalparalyse und Patient 172 bereits seit Geburt eine Spinale Muskelatrophie. Da diese
Patienten ebenfalls unter einem dhnlichen Symptomkomplex wie ALS-Betroffene leiden,

entschieden wir uns, diese mit in die Studie aufzunehmen.

Das Patientenkollektiv teilte sich in 69 Frauen und 100 Manner. Bei den Angehdrigen

wurden 95 Frauen und 46 Manner in die Studie eingeschlossen.

y [TIFrauen [TIFrauen
[ IManner [ IManner
(o)
l' 41%
. 59%
\
—— __,_,——“/
Abbildung 8: Geschlechterverteilung der Patienten Abbildung 9: Geschlechterverteilung der Angehorigen
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Das mittlere Alter bei den Frauen betrug 59 Jahre, das der Manner 66 Jahre. Das mittlere
Alter des gesamten Patientenkollektivs war 63 Jahre. Bei den Angehdrigen lagen das mittlere
Alter der Manner mit 63 und das der Frauen mit 61 Jahren nah beieinander, was ein

mittleres Alter der gesamten Angehorigen von 62,5 Jahren ergibt.
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Abbildung 10: Altersverteilung der Patienten nach Geschlecht Abbildung 11: Altersversteilung der Angehdrigen nach Geschlecht

Das mittlere Erkrankungsalter bei den Mannern lag bei 58 Jahren, das der Frauen bei 51
Jahren. Im Gesamten ergibt sich ein mittleres Erkrankungsalter von 55 Jahren. Zum
Zeitpunkt der Erhebung betrug die mittlere Erkrankungsdauer 7,6 Jahre, wobei die Frauen

eine mittlere Erkrankungsdauer von 8,0 Jahren und die Madnner von 7,3 Jahren hatten.
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Abbildung 12: Erkrankungsalter nach Geschlecht Abbildung 13: Erkrankungsdauer nach Geschlecht
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8.2. Die Auswirkungen der Krankheit auf die sozialen Beziehungen
Um einschatzen zu kénnen, welche Bedeutung die Betreuung durch die Angehérigen fiir die
Patienten hat, wie sich die Erkrankung auf die sozialen Beziehungen der Patienten und der
Angehorigen auswirkt und wie hoch die jeweilige Belastung ist, sollten Patienten und
Angehorige vorgefertigte Aussagen bewerten. Dies erfolgte mittels Ratingscales, der
sogenannten Likert-Skala, mit vorgegebenen Abstufungen von 0 [=trifft nicht zu] bis 10

[=trifft vollstdndig zul.

Die Tabellen 5 und 8 zeigen, dass alle Aussagen zur Betreuung eine hohe Zustimmung
erhalten und innerhalb dieser Aussagen ein mittelmaBiger Korrelationskoeffizient nach

Spearman besteht.

Die ,Belastung fiir die Angehdrigen’ wird mit einem Mittelwert von 8,3(+2,3) eingeschatzt.
Die ,Sorge, was die Zukunft fiir den Patienten und die Familie bringt’, hat einen Mittelwert
von 7,6(%3,3). Die ,Befiirchtung, dass die Angehérigen zu wenig Zeit haben’, erhialt einen

Mittelwert von 6,7(£3,5).

Minimum = Maximum | Mittelwert | Standardabweichung
Wenn ich fremde Hilfe erhalte, komme ich damit gut zurecht 0 10 7,34 3,033
Meine Angehdrigen sind mir eine besondere Stiitze 0 10 8,90 2,398
Auf meine individuellen Wiinsche und Anliegen wird oft
cingegangan 0 10 8,39 2,152
Ich fiihle mich insgesamt gut betreut 0 10 8,70 2,162
Das Verhdltnis zwischen mir und meinen Angehorigen hat
sich seit der Diagnose der Erkrankung verandert 0 10 4,66 3,830
Ich schitze die Belastung, die fiir meine Angehdrigen durch
meine Erkrankung entstanden ist, als hoch ein 0 10 8,31 2,962
Ich habe die Befiirchtung, dass meine Angehorigen zu wenig
Zeit fiir sich selbst haben 0 10 6,69 3,505
Ma.nchmal habe ich .Schuldgefiihle,.)lveil i.ch denke, .c.hfrch 0 10 6,43 3,617
meine Erkrankung eine Belastung fiir meine Angehdrigen zu
sein
Ich sorge mich manchmal, was die Zukunft fiir mich und
meine Familie bringen wird 0 10 7,59 3,283
Ich wiirde mir wiinschen, dass die Arzte auch mehr auf
meine Angehdrigen und deren Bediirfnisse eingingen 0 10 5,04 3,899
Seit der Diagnose sind die Kontakte zu meinen Freunden und
Verwandten weniger geworden 0 10 4,77 3,756
Seit der Diagnose fillt es mir schwer, Kontakt zu Freunden
und Verwandten aufzunehmen bzw. aufrechtzuerhalten 0 10 5,14 3,879
Die Beziehung zu bestimmten Personen ist intensiver 0 10 7,05 3,421
geworden

Tabelle 5: Bewertung der Aussagen durch die Patienten

Die Angehorigen (= Tabelle 6) schatzen ihre eigene Belastung mit einem Mittelwert von

5,8(+3,8) ein. Die ,Sorge, was die Zukunft fiir alle Beteiligten bringt’, wird mit einem
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Mittelwert von 6,2(+4,1) bewertet. Der Mittelwert der Aussage beziiglich der ,verfiigbaren

Zeit fiir die Angehérigen selbst’ betragt 5,5(+4,1).

Minimum | Maximum | Mittelwert | Standardabweichung
i o ot o w0 am
::::t::::z;cii:'I:‘clesla:;t::géi:le durch die Erkrankung fiir mich 0 10 5,77 3,783
Iz\:lja:::::‘al habe ich das Gefiihl, zu wenig Zeit fiir mich selbst 0 10 5,51 4,054
geug ir meinen Angebarigensatun 0 10 356 3,724
:)c:i!nsgoe:ﬁzlrir:’ch manchmal, was die Zukunft fiir uns alle 0 10 6,21 4,056
e anderen Angeherigen un uncere bedirfisse ingingen 0 0 4 3,878
\Slzl:::;;ffr::;ﬁzl;::tsmh mein Kontakt zu Freunden und 0 10 4,09 3,863

Tabelle 6: Bewertung der Aussagen durch die Angehérigen

Der Vergleich der Aussagen der Patienten mit denen der Angehérigen ergab die héchsten

Korrelationen bei der Frage nach dem ,Bediirfnis nach mehr Eingehen der Arzte auf die

Angehérigen’, der Frage nach dem ,Gefiihl zu wenig Zeit zu haben’ und der Frage nach den

,sozialen Kontakten seit Beginn der Erkrankung’(—> Tabelle 7).

Korrelation

P-Wert

[Patient]: Das Verhaltnis zwischen mir und meinen Angehdrigen hat sich seit der
Diagnose der Erkrankung verdandert
[Angehorige]: Das Verhdltnis zwischen mir und dem Erkrankten hat sich seit der
Diagnose der Erkrankung verandert

0,419

0,000

[Patient]: Ich schdtze die Belastung, die fiir meine Angehorigen durch meine
Erkrankung entstanden ist, als hoch ein.

[Angehorige]: Ich schdtze die Belastung, die durch die Erkrankung fiir mich
entstanden ist, als hoch ein

0,400

0,000

[Patient]: Ich habe die Befiirchtung, dass meine Angehdrigen zu wenig Zeit fiir
sich selbst haben

[Angehorige]: Manchmal habe ich das Gefiihl, zu wenig Zeit fiir mich selbst zu
haben

0,516

0,000

[Patient]: Manchmal habe ich Schuldgefiihle, weil ich denke, durch meine
Erkrankung eine Belastung fiir meine Angehdrigen zu sein

[Angehorige]: Hin und wieder habe ich Schuldgefiihle, weil ich fiirchte nicht
genug fiir meinen Angehdérigen zu tun

0,243

0,003

[Patient]: Ich sorge mich manchmal, was die Zukunft fiir mich und meine Familie
bringen wird

[Angehorige]: Ich sorge mich manchmal, was die Zukunft fiir uns alle bringen
wird

0,393

0,000

[Patient]: Ich wiirde mir wiinschen, dass die Arzte auch mehr auf meine
Angehdrigen und deren Bediirfnisse eingingen

[Angehérige]: Ich wiirde mir wiinschen, dass die Arzte auch mehr auf mich, die
anderen Angehdérigen und unsere Bediirfnisse eingingen

0,567

0,000

[Patient]: Seit der Diagnose sind die Kontakte zu meinen Freunden und
Verwandten weniger geworden

[Angehorige]: Seit der Diagnose hat sich mein Kontakt zu Freunden und
Verwandten reduziert

0,492

0,000

Tabelle 7: Korrelation der Aussagen von Patienten und Angehorigen
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Eine Korrelationsanalyse nach Spearman innerhalb der Aussagen der Patienten

(> Tabellen 8 und 9) ergab mit 0,730 den hochsten Korrelationskoeffizienten zwischen
folgenden Aussagen: ,Seit der Diagnose sind die Kontakte zu meinen Freunden und
Verwandten weniger geworden’ und ,Seit der Diagnose fillt es mir schwer, Kontakt zu

Freunden und Verwandten aufzunehmen bzw. aufrechtzuerhalten’.

Seil der Diagnose fall es mir schwer
Kontak! zu Freunden und Verwandten aulzunehmen bzw. aufrechizuerhallen
.

0o 25 5.0 15
Seit der Diagnose sind die Kontakte zu meinen Freunden und Verwandten weniger geworden

Abbildung 14: Korrelation der Patientenaussagen ,Seit der Diagnose fillt es mir schwer [...] und ,Seit der Diagnose sind die Kontakte [...]

Ebenfalls hohe Korrelationen von 0,659, 0,623 und 0,569 fanden sich zwischen den Aussagen
,Meine Angehérigen sind mir eine besondere Stiitze’, ,Ich fiihle mich insgesamt gut betreut’
und ,Auf meine individuellen Wiinsche und Anliegen wird oft eingegangen’ (= Abbildungen

15 bis 17).
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Aul meine individuellen Winsche und Anliegen wird oft eingegangen
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Meine Angehorigen sind mir eine besondere Stitze

Abbildung 15: Korrelation der Patientenaussagen ,Auf meine Wiinsche [...]'und ,Meine Angehérigen sind [...]'

Meine Angehorigen sind mir eine besondere Stiitze

=1

50 [

Ich fiihie mich insgesamt gut betreut

Abbildung 16: Korrelation der Patientenaussagen ,Meine Angehérigen sind [...]' und ,Ich fiihle mich gut betreut'
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Abbildung 17: Korrelation der Patientenaussagen ,Auf meine Wiinsche [...] und ,Ich fithle mich gut betreut'

Ein —wenn auch mit 0,375 eher geringer — Zusammenhang zeigte sich zwischen den
Variablen ,Ich habe die Beflirchtung, dass meine Angehdrigen zu wenig Zeit fiir sich selbst
haben‘ und ,Manchmal habe ich Schuldgefiihle, weil ich denke, durch meine Erkrankung eine

Belastung fiir meine Angehérigen zu sein’.

. vy

0g g 75

25 50 15
Ich habe die Beflrchtung, dass meine Angehorigen zu wenig Zeit fir sich selbst haben

chmal habe ich Schuldgefihle, weil ich denke. durch meine Erkrankung eine Belastung fir meine Angehorige:
"
.

Abbildung 18: Korrelation der Patientenaussagen ,Manchmal habe ich Schuldgefiihle [...]' und ,Ich habe die Befiirchtung [...]'
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Das Verhiltnis Ich schitze die h habe di hmal habe ich Ich wiirde mir Seit der
Wenn ich Mei Auf meine zwischen mir und J§ Belastung, die fiir :: fii ah: e M?nf 'mi".hlan € |c.I Ich sorge mich wiinschen, dass Diagnose sind Seit der Diagnose fllt Die Bezich
fremde Hilfe An es;:r('e - individuellen \ch fiihle mich meinen meine :a:sr;el.j:eg’ ich denke, d ::’:' hmal, was die Arzte auch die Kontakte zu es mir schwer, Kontakt ":)esetl'::n:]tl;i
erhalte, sini mir fine Wiinsche und ins :samt Iut Angehorigen hat Angehorigen Angehéri :-:n 2u nl1eine Erkr’anlll(un die Zukunft fiir mehr auf meine meinen zu Freunden und ll:’erso;en st
komme ich besondere Anliegen wird gbetreutg sich seit der durch meine wznig Z:it filr eine Belastung fugr mich und meine | Angehérigen und Freunden und Verwandten intensiver
damit gu . oft Diagnose der Erkrankun, . n I Familie bringen deren Ver | f: h bzw.
zuretcﬁtt Stiitze eingegangen Erkgrankung entstanden igst, SIChh :,EIbSt meine Ange.horlgen wird ¢ Bediirfnisse weniger aufrechtzuerhalten ESWCIden
verdndert als hoch ein aben zu sein eingingen geworden
Kor § 1,000 0,403** §0,421** §0,482** |-0,048 0,139 0,11 -0,095 -0,009 -0,047 -0,08 0,012 0,041
Wenn ich fremde Hilfe
ef’t‘a'te' ":tmme ichdamit | Sig §. 0 0 0 0,542 0,074 0,157 0,221 0,905 0,544 0,303 0,882 0,604
gut zurecl
N §167 167 167 167 165 167 166 166 167 166 167 167 166
Kor §0,403** J 1,000 0,569** §0,623** §-0,001 0,386** 0,336** 0,224** 0,234** 10,194* -0,031 0,077 0,179*
Meine Angenorigensrd ™" sig 0 . 0 0 0,986 0 0 0,004 0,002 0,012 0,687 0,322 0,021
N J167 168 168 168 166 168 167 167 168 167 168 168 167
Korjo0,421** §0,569** | 1,000 0,659** §-0,039 0,270** 0,276** 0,12 0,147 0,041 -0,08 -0,023 0,194*
Auf meine individuellen
V‘:tﬁ"_“he“"“"“egen wird | Sig §0 0 . 0 0,616 0 0 0,122 0,057 0,596 0,299 0,762 0,012
oft eingegangen
N J167 168 169 169 167 169 168 168 169 168 169 169 168
Korjo0,482** 10,623** §0,659** | 1,000 0,011 0,238** 0,209** 0,098 0,088 0,013 -0,1 -0,044 0,127
e =™ sig fo 0 0 . 0,887 0,002 0,007 0,206 0,256 0,864 0,198 0,566 0,1
N J167 168 169 169 167 169 168 168 169 168 169 169 168
& e _ Korj-0,048 -0,001 -0,039 0,011 1,000 0,238** 0,267** 0,339** 0,235** J0,353** 0,361** 0,283** 0,203**
as Ver.haltms zms::h.en mir
b (YD) 0,986 0,616 0,887 |. 0,002 0,001 0 0,002 0 0 0 0,009
der Erkrankung verdndert
N J165 166 167 167 167 167 166 166 167 166 167 167 166
T Kor§ 0,139 0,386** §0,270** §0,238** §0,238** 1,000 0,558** 0,375** 0,367** |0,377** 0,265** 0,275** 0,226**
c.h s'c.hatze. die eIasEu.ng,
treh memeeremans Sig J0,074  Jo 0 0,002 Jo,002 : 0 0 0 0 0 0 0,003
entstanden ist, als hoch ein
N J167 168 169 169 167 169 168 168 169 168 169 169 168
. N Korj0,11 0,336** 0,276** §0,209** §0,267** 0,558** 1,000 0,405** 0,410** |0,477** 0,187* 0,285** 0,304**
ch habe.dle Befurx':.h.tung,
e oo Sig J0,157  Jo 0 0,007 Jo,001 0 . 0 0 0 0,015 0 0
haben
N J166 167 168 168 166 168 168 168 168 167 168 168 167

* Korrelation ist bei Niveau 0,05 signifikant (zweiseitig)
** Korrelation ist bei Niveau 0,01 signifikant (zweiseitig).
_

Tabelle 8: Korrelation nach Spearman innerhalb der Aussagen der Patienten — Teil 1
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ZEBVEHE T lschatzelle Manchmal habe ich Ich wiirde mir Seit der Diagnose
Wenn ich . Auf meine ischen mir und die fiir Ich habe die - ; Ich sorge mich - . . Seit der Diagnose fall . q
fremde Hilfe ME!,"? individuellen Ich fiihle meinen meine Befiirchtung, Sc.h:l‘;igeltuhllie, w:|l manchng1al, was v;l.michen, da;s SncLie K.ontakte es nt1ir schwegr, Kontaktt DuiBez.lehung
erhalte, A.nie t_)rlg_en Wiinsche und mich Angehorigen hat Angehorigen dass meine c . en :' l:(rc die Zukunft fiir |ehAr1tfe auf 2 rr:‘emen d zu Freunden und w estumm.ten
komme ich 5|: mILeme Anliegen wird insgesamt sich seit der durch meine Angehdrigen zu m.eln: Elr l;an ufng mich und meine Ame Lau melnz F‘reun en un Verwandten P.ertson?n ist
damit gut e;:’.f‘t :re oft gut betreut Diagnose der Erkrankung wenig Zeit fiir n(:::e ::se:'.;?. ur Familie bringen d nee! :r:‘g"er; lfn renwar auf; t 1 bzw. " ens:;ler
zurecht utz eingegangen Erkrankung entstanden ist, sich selbst haben ! . . e wird eren. e. urinisse wenlgder aufrechtzuerhalten geworden
verandert als hoch ein 2u sein eingingen geworden
wanchmainabeich o Kor]-0,095 J0,224** 0,12 0,098 0,339** J0,375** ]0,405** 1,000 0,552** ]0,453**  J0,232** ]0,265** 0,270**
e e omasung | Sig 0,221 Jo,004  Jo,122 o206 Jo 0 0 0 0 0,002 0,001 0
fiir meine Angehérigen zu
sein N J166 167 168 168 166 168 168 168 168 167 168 168 167
chsorge mich manehmay, | KOF1-0,009 §0,234** 0,147 Jo,088 Jo,235** Jo367** Jo410** J0,552** 1,000 0,493**  Jo,200** J0,239** 0,377**
tnd mene ramiiesrngen | Sig [ 0,905 J0,002  Jo057  Jo2s6 Jooo2 o 0 0 0 0,009 0,002 0
wird
N J167 168 169 169 167 169 168 168 169 168 169 169 168
Ich wiirde mir wiinschen, | Kor | -0,047 | 0,194* 0,041 0,013 J0,353** 0,377** 0,477** 0,453** 0,493** 1,000 0,323** 0,306** 0,286**
dass die Arzte auch mehr
auf meine Angehérigenund | Sig 0,544 ] 0,012 0,596 0,864 Jo 0 0 0 0 0 0 0
cineineen N 166 167 168 168|166 168 167 167 168 168 168 168 168
setderingnosesmaie | KOr1-0,08  }-0,031  ]-0,08 01  Jo361** Jo,265** Jo,187*  ]0,232** 0,200** ]0,323**  |1,000 0,730** 0,125
Kontakte zumeinen aen | Sig §0,303 0,687 0,299 0,198 fo 0 0,015 0,002 0,009 0 0 0,107
weniger geworden
N J167 168 169 169 167 169 168 168 169 168 169 169 168
Seit der Diagnose fallt es Korj 0,012 0,077 -0,023 -0,044 §0,283** 0,275** 0,285** 0,265** 0,239** 0,306** 0,730** 1,000 0,136
mir schwer, Kontakt zu
F'efunde": e l"'efwa"dte" Sig § 0,882 0,322 0,762 0,566 J0O 0 0 0,001 0,002 0 0 0,08
aufrechtaverhalten N J167 168 169 169 167 169 168 168 169 168 169 169 168
Korj 0,041 0,179* 0,194* 0,127 J0,203** 0,226** 0,304** 0,270** 0,377** 0,286** 0,125 0,136 1,000
Die Beziehung zu
Pe:“"fmte" Pe“:"E" it | Sig 10,604 0,021 0,012 0,1 0,009 0,003 0 0 0 0 0,107 0,08
intensiver geworden
N J166 167 168 168 166 168 167 167 168 168 168 168 168

* Korrelation ist bei Niveau 0,05 signifikant (zweiseitig)
** Korrelation ist bei Niveau 0,01 signifikant (zweiseitig).
_

Tabelle 9: Korrelation nach Spearman innerhalb der Aussagen der Patienten - Teil 2

Seite | 40




Auch innerhalb der Aussagen der Angehorigen erfolgte eine Korrelationsanalyse nach

Spearman (= Tabelle 10). Die Ergebnisse der Analyse waren bei allen Vergleichen signifikant

von 0 verschieden. Der héchste Wert ergab sich mit einem Korrelationskoeffizienten von

0,823 zwischen den Fragen nach der ,Belastung durch die Erkrankung’ und dem ,Gefiihl zu

wenig Zeit zu haben’ (= Abbildung 19).

Hin und wieder

Das Verhaltnis Ich schitze die Manchmal habe ich Ich sorge Ich wiirde mir Seit der
zwischen mir und Belastung, die habe ich schuldgefiihle mich wiinschen, dass die Diagnose hat
dem Erkrankten durch die das Gefiihl, ¢ r Ig1f" ht' manchmal, Arzte auch mehr auf J| sich mein
hat sich seit der Erkrankung fur Zu wenig ‘rll\;:;\':;enll‘:fﬁt: was die mich, die anderen Kontakt zu
kg | mstancentst, | michsest [ mRen tnsale | insere Bedirinise | verwandten-
verandert als hoch ein zu haben tunnge origen zu bringen wird eingingen reduziert
N kor | 1,000 0,643" 0,515 0,576~ 0499" Jo,514" 0,539"
Das Verhaltnis zwischen
mir und dem Erkrankten
hat sich seit der Diagnose Sig 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000
der Erkrankung verandert
N 164 164 164 163 163 162 164
e Kor | 0,643" 1,000 0,823 | 0,487 0,686 0,679 0,658"
Ich schatze die Belastung,
die durch die Erkrankung
fiir mich entstanden ist, als Sig § 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000
hoch ein
N 164 164 164 163 163 162 164
kor § 0,515 0,823" 1,000 | 0,454 0,631 ]0,597" 0,668
Manchmal habe ich das
gerihl, su weng Zetfir | sig | 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000
N 164 164 164 163 163 162 164
— . kor § 0,576 0,487 0,454~ | 1,000 0,567 ] 0,566 0,449"
Hin und wieder habe ich
Schuldgefiihle, weil ich
fiirchte nicht genug fiir Sig § 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000 0,000
meinen Angehdrigen zu tun
N 163 163 163 163 163 162 163
Kor | 0,499" 0,686 0,631 0,567 1,000 0,682" 0,569
Ich sorge mich manchmal,
b e runsale | sig 1 0,000 0,000 0,000 | 0,000 0,000 0,000
N 163 163 163 163 163 162 163
Ich wiirde mir wiinschen, | Kor | 0,514" 0,679 0,597 0,566 0,682 | 1,000 0,650
dass die Arzte auch mehr
auf mich, die anderen .
Angehrigen und unsere | 518 | 0,000 0,000 0,000 ] 0,000 0,000 0,000
Bedirfnisse eingingen N | 162 162 162 162 162 162 162
kor | 0,539" 0,658 0,668 | 0,449” 0,569 ] 0,650 1,000
Seit der Diagnose hat sich
mein Kontakt zu Freunden .
T e reincer | sig ] 0,000 0,000 0,000 | 0,000 0,000 0,000
N 164 164 164 163 163 162 164

* Korrelation ist bei Niveau 0,05 signifikant (zweiseitig)
** Korrelation ist bei Niveau 0,01 signifikant (zweiseitig)
_

Tabelle 10: Korrelation nach Spearman innerhalb der Aussagen der Angehérigen
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Manchmal habe ich das Gefuhl
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Abbildung 19: Korrelation der Angehérigenaussagen ,Ich schitze die Belastung fiir mich durch [...]' und ,Manchmal habe ich das Gefiihl zu wenig Zeit [ ...]"
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8.3. Symptome - Haupteinflussfaktoren auf die Lebensqualitit
Ziel der Fragen zur Lebensqualitat war es herauszufinden, wie Patienten und Angehdrige ihre
Lebensqualitat beurteilen, welche Faktoren diese Beurteilung beeinflussen, wie sich die
Einschdtzung der eigenen Lebensqualitat seit Beginn der Erkrankung verdndert hat und ob

die jeweilige Lebensqualitdt von Patient und Angehdrigem miteinander korrelieren.

Patienten und Angehdorige beurteilen die Lebensqualitdt vor der Erkrankung und auch die
aktuelle Lebensqualitat jeweils dhnlich (= Tabelle 11 und Abbildung 20).

Der mittlere lineare Zusammenhang (- Abbildung 21) der aktuellen Lebensqualitat von
Patienten und Angehoérigen ist auf dem Niveau von p< 0,01 zweiseitig signifikant. Jedoch der

geringe Wert von 0,30 deutet auf eine eher als gering zu beurteilende Korrelation hin.

Minimum Maximum Mittelwert Standardabweichung
Lebensqualitdt der Patienten vor der
Erkrankung 0 10 7,92 2,776
ILebensquaIitét der Patienten aktuell 0 10 3,48 2,619
Lebensqualitdt der Angehorigen vor der
Erkrankung 0 10 7,90 2,361
ILebensquaIitét der Angehdérigen aktuell 0 10 4,06 2,414

Tabelle 11: Mittelwerte der Lebensqualitdt von Patienten und Angehérigen

10 =] o]
Median —_ Median I
8- Mittelwert Mittelwert
£
5.
ERES
@
&
w
a
L]
-
g
s Mittelwert
E . o Median
2 Mittelwert
=]
o Median o
F [+]
*
0 * *
T T T L]
Leb litit der Leb litdt der Leb litat der Lebensqualitat der
Patienten vor der Patienten aktuell Angehdrigen vorder  Angehirigen aktuell
Erkrankung Erkrankung
®= Ausreifler / * = extramer Wert

Abbildung 20: Median und Mittelwert der Lebensqualitdt von Patienten und Angehdrigen
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Abbildung 21: Korrelation aktuelle Lebensqualitdt von Patienten und Angehorigen

Wie zuvor in Kapitel 7.3 erwahnt, wurde zur Beurteilung der Alltagsfahigkeit der ALS-FRS
verwendet. Je weniger Punkte ein Patient hierbei erreicht, desto eher ist seine
Alltagsfahigkeit als schlecht einzuschatzen.

Es besteht ein auf dem Niveau p< 0,01 statistisch zweiseitig signifikanter Zusammenhang
zwischen der beim ALS-FRS erreichten Punktzahl und der aktuellen Lebensqualitat des

Patienten, jedoch ist dieser mit einem Korrelationskoeffizienten von 0,24 nur maRig.

ALS-FRS Lebensqualitat der Lebensqualitat der
Patienten aktuell Angehorigen aktuell
Kor 1,000 0,243 0,184
ALS-FRS Sig 0,002 0,036
N 176 165 130
**_Die Korrelation ist auf dem 0,01 Niveau signifikant (zweiseitig).
*. Die Korrelation ist auf dem 0,05 Niveau signifikant (zweiseitig).

Tabelle 12: Korrelation von ALS-FRS und aktueller Lebensqualitdt von Patienten und Angehérigen

Man kann anhand der Punktwolke (= Abbildung 22) nur einen leichten Zusammenhang

zwischen steigender Punktezahl beim ALS-FRS und steigender Lebensqualitdt erkennen.

Einen dhnlich schwachen, statistisch signifikanten Zusammenhang von 0,21 weisen auch die

Lebensqualitat der Angehorigen und die Punktzahl beim ALS-FRS auf. Ebenso lasst die

Punktwolke (= Abbildung 23) keine weiteren Schlussfolgerungen zu.
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Abbildung 22: Zusammenhang zwischen ALS-FRS und aktueller Lebensqualitét der Patienten
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Abbildung 23: Zusammenhang zwischen ALS-FRS und aktueller Lebensqualitdt der Angehorigen

Um festzustellen, ob Zusammenhange zwischen der Lebensqualitdt und den Symptomen der
Krankheit bestehen, die wir im Patientenfragebogen mittels der Likert-Skala abgefragt
hatten, wurden Gruppenvergleiche sowohl fiir die Patienten (= Tabellen 13 und 14) als auch
fur die Angehorigen (= Tabellen 15 und 16) mittels des Mann Whitney U Tests angestellt.
Der Test lieferte signifikante Ergebnisse bei der Lebensqualitdt der Patienten und dem
Vorhandensein der Symptome Verschleimung (= Abbildung 24), Sprechstérung
(= Abbildung 25) und Schmerzen (= Abbildung 26). Bei allen drei Symptomen lag der
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Median der Lebensqualitdt der Patienten, die das jeweilige Symptom aufwiesen, mit

p< 0,05 signifikant unter dem der Patienten, die das Symptom nicht hatten.

Im Vergleich dazu korrelierten wir mittels der Spearman-Korrelationsanalyse die Belastung
durch ein jeweiliges Symptom, die wir ebenfalls mittels der Likert Skala abgefragt hatten, mit
der aktuellen Lebensqualitat der Patienten und der Angehorigen (= Tabellen 17 und 18).
Hier zeigte sich bei den Patienten die starkste signifikante Korrelation bei den Symptomen
Probleme beim Schlucken (- Tabelle 17) und tibermdfiger Speichelfluss (= Tabelle 18).
Zwischen der Lebensqualitat der Angehorigen und der Belastung der Patienten durch ein

Symptom ergaben sich keine Korrelationen.

Das Symptom Schmerzen beeinflusst die Lebensqualitdt der Patienten signifikant. Das zeigt
sowohl der Mann Whitney U Rangsummentest (- Abbildung 26) als auch die Spearman-

Korrelationsanalyse (= Tabelle 18).

Mittelwert = Median Maximum = Minimum

) Nein 3,9 3,0 10 0
Muskelkrimpfe I 34 30 9 0
o Nein 3,8 4,0 10 0
Muskelsteifheit I 34 30 10 0
Schwiiche in Armen oder Nein 3,9 4,5 6 1
Beinen Ja 3,6 3,0 10 0
) Nein 4,0 4,0 10 0
Probleme beim Schlucken 1 33 30 10 0
. L ) Nein 3,8 3,5 10 0
Ubermdpiger Speichelfluss 1 33 30 = 10 0
. Nein 4,1 4,0 10 0
Verschleimung I 31 3.0 10 o
. Nein 4,3 4,0 10 0
Sprechstérungen I 31 30 10 0
‘ Nein 3,7 4,0 10 0
Unkontrollierbares Lachen I 32 30 10 0
_ _ Nein 37 4,0 E 0
Unkontrollierbares Weinen I 32 30 10 0
Nein 3,9 4,0 10 0
Atemnot Ja 3,1 3,0 9 0
Nein 4,0 4,0 10 0

Schmerzen
Ja 3,0 3,0 10 0

Tabelle 13: Gruppenvergleich der Symptome mit aktueller Lebensqualitdt der Patienten
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Vergleich von Symptom ... p-Werte
Muskelkrimpfe mit aktueller Lebensqualitdt der Patienten 0,529
Muskelsteifheit mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,420
Schwidiche in Armen oder Beinen mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,566
Probleme beim Schlucken mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,203
UbermdiBiger Speichelfluss mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,244
Verschleimung mit aktueller Lebensqualitdt der Patienten 0,019
Sprechstérungen mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,003
Unkontrollierbares Lachen mit aktueller Lebensqualitdt der Patienten 0,234
Unkontrollierbares Weinen mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,161
Atemnot mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,065
Schmerzen mit aktueller Lebensqualitat der Patienten 0,013
Rot markiert: signifikant mit p <0,05

Tabelle 14: Signifikanz des Gruppenvergleichs der Symptome mit aktueller Lebensqualitédt der Patienten

2 3 ] "

4 5 6
aktuelle Lebensqualitat des Patienten

Abbildung 24: Zusammenhang zwischen aktueller Lebensqualitdt der Patienten und Verschleimung

I I Verschleimung
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Abbildung 25: Zusammenhang zwischen aktueller Lebensqualitdt der Patienten und Sprechstérungen
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Abbildung 26: Zusammenhang zwischen aktueller Lebensqualitét der Patienten und Schmerzen

Bei den Vergleichen zwischen der Lebensqualitdt der Angehoérigen und den Symptomen der
Patienten ergab sich ein signifikanter Unterschied mit p = 0,014 nur bei der Variablen

Muskelsteifheit (= Tabellen 15 und 16; Abbildung 27). Die Angehérigen der Patienten mit
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diesem Symptom hatten eine niedrigere Lebensqualitat als die Angehdorigen der Patienten,

die dieses Symptom nicht aufwiesen.

Mittelwert = Median | Maximum | Minimum

) Nein 4,2 4,0 8 0
Muskelkrimpfe Ia 4,0 4.0 10 0
o Nein 4,7 5,0 8 0
Muskelsteifheit Ia 36 3.0 10 0
Schwiiche in Armen oder Nein ' 5,6 6,0 8 3
Beinen Ja 4,0 4,0 10 0
) Nein 4,3 4,0 10 0
Probleme beim Schlucken I 39 4.0 10 0
. . . Nein 4,2 4,0 10 0
Ubermdpiger Speichelfluss Ia 39 40 10 0
_ Nein 4,2 4,0 9 o
Verschleimung Ia 4,0 40 10 0
) Nein 4,5 4,0 9 0
Sprechstérungen Ia 3,8 40 10 0
) Nein | 4,0 4,0 9 0
Unkontrollierbares Lachen I a1 40 10 0
) ) Nein 4,1 4,0 9 0
Unkontrollierbares Weinen I 4.0 4.0 10 ' 0
Nein | 4,2 4,0 9 0
PG Ja 3,9 3,0 10 0
Nein 4,1 4,0 8 0

Schmerzen
Ja 4,0 4,0 10 0

Tabelle 15: Gruppenvergleich der Symptome der Patienten mit aktueller Lebensqualitét der Angehorigen

Vergleich von Symptom ... p-Werte
Muskelkrimpfe des Patienten mit aktueller Lebensqualitat der Angehérigen 0,431
Muskelsteifheit des Patienten mit aktueller Lebensqualitdt der Angehérigen 0,014
Schwiche in Armen oder Beinen des Patienten mit aktueller Lebensqualitat der Angehdrigen 0,176
Probleme beim Schlucken des Patienten mit aktueller Lebensqualitdt der Angehdrigen 0,595
UbermidiBiger Speichelfluss des Patienten mit aktueller Lebensqualitit der Angehérigen 0,552
Verschleimung des Patienten mit aktueller Lebensqualitat der Angehdrigen 0,552
Sprechstérungen des Patienten mit aktueller Lebensqualitdt der Angehorigen 0,188
Unkontrollierbares Lachen des Patienten mit aktueller Lebensqualitdt der Angehdrigen 0,985
Unkontrollierbares Weinen des Patienten mit aktueller Lebensqualitdt der Angehdrigen 0,678
Atemnot des Patienten mit aktueller Lebensqualitat der Angehorigen 0,321
Schmerzen des Patienten mit aktueller Lebensqualitat der Angehorigen 0,571

Rot markiert: signifikant mit p <0,05

Tabelle 16: Signifikanz des Gruppenvergleichs der Symptome der Patienten mit aktueller Lebensqualitat der Angehérigen
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Abbildung 27: Zusammenhang zwischen aktueller Lebensqualitdt der Angehérigen und Muskelsteifheit des Patienten

Lebensqualitat der Angehdrigen

Lebensqualitit der ;| Lebensqualitat der Belastung durch
Patienten aktuell | Angehorigen aktuell Symptom
Kor 1,000 0,307 -0,244
Lebensqualitadt der .
Patienten aktuell Sig : 0,000 0,015
. N 166 127 99
Muskelkrampfe P
Lebensqualitadt der Kor 0,307 1,000 0,028
Angehérigen Sig 0,000 . 0,804
aktuell N 127 132 7o
Kor 1,000 0,307 -0,289
Lebensqualitadt der .
Patienten aktuell Sig : 0,000 0,004
Muskelsteifheit N 16*6* 127 29
Lebensqualitit der Kor 0,307 1,000 -0,018
Angehorigen Sig 0,000 . 0,874
aktuell N 127 132 78
Kor 1,000 0,307 -0,203°
Lebensqualitadt der .
Patienten aktuell Sig : 0,000 0,011
Schwéiche in Armen N 166 127 155
G Lebensqualitit der Kor 0,307 1,000 -0,053
Angehorigen Sig 0,000 . 0,554
aktuell N 127 132 125
Kor 1,000 0,307 -0,372
Lebensqualitadt der .
Patienten aktuell Sig : 0,000 0,000139
Probleme beim N 166 127 100
SEREEKEE Lebensqualitit der Kor 0,307 1,000 -0,073
Angehorigen Sig 0,000 . 0,518
aktuell N 127 132 81
**_Die Korrelation ist auf dem 0,01 Niveau signifikant (zweiseitig).
*. Die Korrelation ist auf dem 0,05 Niveau signifikant (zweiseitig).

Tabelle 17: Zusammenhang zwischen Belastung durch die Symptome und aktueller Lebensqualitdt der Patienten und Angehorigen — Teil 1
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Lebensqualitdt der | Lebensqualitdt der Belastung durch
Patienten aktuell | Angehdrigen aktuell Symptom
1 EX3 F
Kor 1,000 | 0,307 -0,407
Lebensqualitat der .
Patienten aktuell Sig ' 0,000 0,000218
Ubermdpiger N 166 127 78
RAGIGIES Lebensqualitdt der Kor 0,307 1,000 0,054
Angehdrigen Sig 0,000 . 0,680
aktuell N 127 132 61
Kor 1,000 0,307 -0,237°
Lebensqualitat der .
Patienten aktuell Sig ' 0,000 0,015
" N 166 127 104
Sprechstérungen i
Lebensqualitit der Kor 0,307 1,000 -0,091
Angehorigen Sig 0,000 . 0,412
aktuell N 127 132 84
Kor 1,000 0,307 -0,048
Lebensqualitat der .
Patienten aktuell Sig ' 0,000 0,761
Unkontrollierbares N 166 127 43
Rechee Lebensqualitdt der Kor 0,307 1,000 0,060
Angehdrigen Sig 0,000 . 0,737
aktuell N 127 132 34
Kor 1,000 0,307 -0,159
Lebensqualitat der .
Patienten aktuell Sig ' 0,000 0,292
Unkontrollierbares N 166 127 46
Weinen Lebensqualitit der Kor 0,307 1,000 0,297
Angehdrigen Sig 0,000 . 0,074
aktuell N 127 132 37
Kor 1,000 0,307 -0,076
Lebensqualitat der .
Patienten aktuell Sig ' 0,000 0,535
N 166 127 69
Kor 0,307 1,000 0,096
Atemnot ;
Lebensqualitdt der Sig 0,000 : 0,485
Angehorigen N 127 132 55
aktuell sig 0,535 0,485 .
N 69 55 73
Kor 1,000 0,307 -0,238
Lebensqualitdt der i
Patienten aktuell Sig ' 0,000 0,040
N 166 127 75
Schmerzen **
Lebensqualitit der Kor 0,307 : 1,000 : -0,019
Angehérigen Sig 0,000 . 0,884
aktuell N 127 132 64
**_Die Korrelation ist auf dem 0,01 Niveau signifikant (zweiseitig).
*. Die Korrelation ist auf dem 0,05 Niveau signifikant (zweiseitig).

Tabelle 18: Zusammenhang zwischen Belastung durch die Symptome und aktueller Lebensqualitdt der Patienten und Angehéorigen - Teil 2
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8.4. Palliativmedizin - Informationsstand und Bedarf
Befragt nach dem Stand ihres Wissens bezliglich Palliativmedizin gaben 55% der Patienten
an, dass sie Uber die Moglichkeiten der palliativmedizinischen Versorgung aufgeklart worden
seien. Von den Angehdorigen hielten sich 53% Uber die genannten Moglichkeiten fiir

informiert.

Abbildung 28: Wissen der Patienten bzgl. Palliativmedizin Abbildung 29: Wissen der Angehérigen bzgl. Palliativmedizin

63% der Patienten und 59% der Angehorigen wussten nicht, dass es Teams fur spezialisierte

ambulante Palliativversorgung gibt.

Abbildung 30: Wissen der Patienten bzgl. SAPV Abbildung 31: Wissen der Angehdrigen bzgl. SAPV
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43% der Patienten erhielten ihre Informationen zu Palliativmedizin von Arzten. 30% der
Betroffenen bezogen ihr Wissen aus Zeitschriften, Zeitungen oder dem Internet. 14%
wurden von Verwandten oder Angehdrigen auf die Moglichkeiten der palliativmedizinischen

Versorgung aufmerksam gemacht.

niedergelassener
Neurologe
5%

Mitarbeiter lhrer
Krankenkasse Sozialarbeiter
8% 5%

anderer Arzt:
2%
Abbildung 32: Informationsquellen bzgl. Palliativmedizin

Zum Erhebungszeitpunkt hatten 8% aller Patienten bereits eine stationare

Palliativversorgung und 10% eine ambulante Palliativversorgung beansprucht.

[Da
[ INein [ INein
) O,
92% 90%
Abbildung 33: Inanspruchnahme stationarer Palliativversorgung Abbildung 34: Inanspruchnahme ambulanter Palliativversorgung
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Interesse an weiteren Informationen zur spezialisierten ambulanten Palliativversorgung

bekundeten 79% der Patienten und 83% der Angehdrigen.

Abbildung 35: Interesse der Patienten an SAPV Abbildung 36: Interesse der Angehdrigen an SAPV

An weiteren allgemeinen Informationen zu den Moglichkeiten der Palliativversorgung waren

85% aller Patienten interessiert.

[ Inein

Abbildung 37: Interesse der Patienten an weiteren Informationen zur Palliativversorgung
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Auf die Frage, an wen sie sich wenden wiirden um diese Informationen zu erhalten, wurde
mit 28% am haufigsten der Hausarzt genannt. An zweiter Stelle lagen mit 26%

Selbsthilfeorganisationen.

Mitarbeiter lhrer
Krankenkasse

0
6% Sozialarbeiter

4%

Abbildung 38: Mégliche Quelle fiir weitere Informationen bzgl. Palliativversorgung

Als das wichtigste Angebot einer ambulanten Palliativversorgung (= Tabelle 19) wurde mit
einem Mittelwert von 7,7(+3,3) die ,Beratung, besonders bei schwierigen Fragen zur Pflege',
angesehen.

Am wenigsten interessant fiur die Befragten erschien mit einem Mittelwert von 5,7(+3,9) die

,Vermittlung von weiteren Helfern und eine enge Zusammenarbeit mit diesen'.
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Minimum

Maximum

Mittelwert

Standardabweichung

RegelmaRige Hausbesuche nach Absprache

10

6,18

3,750

24-stiindige Verfiigbarkeit eines Arztes
oder einer Pflegefachkraft in Rufbereitschaft

10

7,07

3,417

Beratung, besonders bei schwierigen Fragen zur
Pflege

10

7,66

3,344

Begleitung fiir Sie und Ihre Angehdrigen bei der
Auseinandersetzung mit der schweren
Erkrankung,

mit Sterben und Tod

10

6,48

3,783

Koordination der medizinischen,
krankengymnastischen und anderer spezieller
Behandlungen, z. B. Schmerzpumpentherapie,
Heimbeatmung

10

7,15

3,544

Erstellung eines individuellen Behandlungsplans
mit standiger Anpassung an lhre Beschwerden,
inklusive eines Notfallplans fiir
Krisensituationen

10

7,47

3,544

Vermittlung und enge Zusammenarbeit mit
weiteren Helfern, z. B. mit Seelsorgern und

ambulanten Hospizdiensten

10

5,73

3,865

Tabelle 19: Interesse der Patienten an Angeboten der SAPV
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9. Diskussion

9.1. Die Auswirkungen der Krankheit auf die sozialen Beziehungen
Die Auswertung ergab, dass sich ein GroRteil der Patienten mit Amyotropher Lateralsklerose
gut betreut fiihlt, da auf ihre individuellen Anliegen und Wiinsche im GrofRen und Ganzen
eingegangen wird. Die meisten Patienten kommen gut damit zurecht, Hilfe anzunehmen und

sehen dabei die Angehdrigen als eine besondere Stitze an.

Was die Belastung der Angehdrigen angeht, so schatzen die Patienten diese deutlich hoher
ein als die Angehdorigen selbst.

Fiir Angehorige spielt der Faktor ,Zeit’ eine wichtige Rolle bei der Einschatzung ihrer eigenen
Belastung. Diese wachst, sobald die Angehdrigen glauben, zu wenig Zeit fir sich selbst zu
haben. Angehdrige, die dieses Geflihl nicht haben, schatzen dagegen ihre eigene Belastung
durch die Erkrankung nicht so hoch ein.

Dies deckt sich auch mit Ergebnissen einer Studie Gber traumatische Hirnschaden aus dem
Jahr 2015 (kratz, Sander et al, 2015), bei der ebenfalls das Fehlen einer freien Zeitgestaltung fiir die
pflegenden Angehdorigen als besonders belastend beschrieben wird.

Auch die Patienten selbst haben das Gefiihl, dass die Belastung fiir ihre Angehdrigen
zunimmt, wenn diese nicht iber ausreichend Zeit fiir sich selbst verfligen kénnen. Ein Ziel
aller an der Behandlung Beteiligten muss demnach sein, Angehdorige von ALS-Patienten
dahingehend zu beraten und — wenn moglich — zu unterstitzen, sich eigene Freirdume zu
schaffen. Damit die Angehorigen dieses Ziel iberhaupt erreichen kdnnen, sollten alternative
Betreuungsmaoglichkeiten angeboten und gefordert werden.

Viele Patienten haben Schuldgefiihle, weil sie beflirchten, durch ihre Erkrankung eine
Belastung fiir ihre Angehorigen zu sein. Die Beflirchtung der Patienten, dass ihre
Angehdorigen nicht den nétigen zeitlichen Freiraum haben, korreliert jedoch nur gering mit
diesen Schuldgefuhlen (= Abbildung 18).

Auch in einer franzdsischen Studie aus dem Jahr 2006 (russellier, 2006) hatten die Patienten bei
Verschlechterung der Symptomatik zunehmende Schuldgefiihle und sie sahen sich selbst als
eine Last fur ihre Familie an.

Bezliglich der Abnahme der sozialen Kontakte verdeutlichen der Mittelwert und die
Korrelation der Aussagen, dass Patienten und ihre Angehdorigen die Situation in dhnlicher
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Weise einschatzen (= Tabelle 7). Wenn es einem Patienten seit der Diagnosestellung
schwer fallt, von sich aus Kontakt zu Freunden und Verwandten aufzunehmen, dann
reduzieren sich auch die zwischenmenschlichen Beziehungen (= Tabelle 9).

Die Aussagen lassen aber nicht zwangslaufig die Folgerung zu, dass die Erkrankung
grundsatzlich zu einer Abnahme der sozialen Kontakte fiihrt. Viele Patienten geben
beispielsweise an, die Beziehung zu bestimmten Personen sei intensiver geworden

(= Tabelle 8). In Ubereinstimmung mit den Ergebnissen der Forschungsgruppe um Tramonti
von 2014 (Tramonti, Barsanti et al,, 2014) Zeigt sich, dass vor allem der Zusammenhalt innerhalb der
Familie deutlich enger wird, obwohl die Krankheit das Familienleben sehr stark beeinflussen
kann.

Was ein intensiveres Eingehen der Arzte auf die Belange und Néte der Angehérigen
anbelangt, so haben auch hier Angehdrige und Patienten dhnliche Vorstellungen: Im Schnitt
findet sich bei beiden Gruppen nur ein maRkiger Wunsch nach einer eingehenderen
Betreuung ( = Tabellen 5 und 6). Um einen ganzheitlichen Behandlungsansatz zu erreichen,
sollten laut Trail (7rail, Nelson et al., 2004) die Angehorigen dennoch schon friihzeitig in das
Behandlungskonzept einbezogen werden. Es zeigte sich aullerdem (on, Anetal, 2015), dass das
Risiko fiir die Angehdorigen an einer Depression zu erkranken mit der Belastung durch die
Krankheit steigt. Es sollte deshalb auch friihzeitig den Angehérigen emotionale und
psychologische Unterstitzung angeboten werden.

Diejenigen Angehdrigen und Patienten, die sich um die Zukunft ihrer Familie sorgen,
wiinschen sich tendenziell eher, dass die Arzte mehr auf die Angehérigen eingehen

(= Tabellen 9 und 10). Die Korrelation dieser Aussagen ist bei der Angehorigengruppe etwas
deutlicher.

Insgesamt lasst sich feststellen, dass beide Gruppen groBe Sorgen haben, was die Zukunft fir

die Patienten und ihre Familien bringen wird.
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Zusammengefasst:

A Aussagen von Patienten und Angehorigen zu psychosozialen
Belastungsfaktoren tendieren meist in die gleiche Richtung.

A Da die Belastung bei den Angehdorigen steigt, je weniger Zeit sie fiir
sich haben, sollten sie dahingehend beraten werden, sich moglichst
eigene Freirdaume zu schaffen.

A Beide Gruppen haben im Schnitt nur ein maRiges Interesse an einer
intensiveren Betreuung der Angehdrigen durch die behandelnden
Arzte.

A Um ein ganzheitliches Behandlungskonzept zu erreichen, sollte eine
Unterstiitzung dennoch ausdriicklich angeboten werden.

A Patienten schatzen die durch ihre Erkrankung entstandene Belastung

der Angehdorigen hoher ein als diese selbst.
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9.2. Symptome - Haupteinflussfaktoren auf die Lebensqualitat
Lebensqualitat ist gemal der WHO-Definition aus dem Jahr 1997 ,,die subjektive
Wahrnehmung einer Person liber ihre Stellung im Leben in Relation zur Kultur und den
Wertsystemen, in denen sie lebt und in Bezug auf ihre Ziele, Erwartungen, Standards und
Anliegen (rRenneberg und Lippke, 2006; 5.29). Jedes Individuum hat mithin seine eigene Vorstellung
davon, was seine Lebensqualitat ausmacht. Abhdngig von Zeit, Ort und Situation ist sie ein
jederzeit veranderliches Konzept.

(Steffen-Biirgi, 2007)

Wenn das Primarziel der Palliativmedizin ist, die Lebensqualitat jedes schwerkranken
Patienten und seiner Angehorigen zu erhalten und zu verbessern, dann ist es die erste
Aufgabe der Palliativmedizin herauszufinden, welche persdnlichen Bediirfnisse, Note und
Wiinsche das derzeitige Wohlbefinden des Patienten und das seiner Umgebung
beeinflussen. Erst dann kénnen Symptome wie Schmerzen, Atemnot oder Ubelkeit optimal
,kontrolliert’ und der Patient sowie seine Angehdrigen auf sozialer, psychischer und

spiritueller Ebene unterstitzt werden.

Dementsprechend war bei der Befragung besonderes Augenmerk darauf zu richten, wie
Patienten und Angehdorige ihre derzeitige Lebensqualitdt und die Lebensqualitat vor
Diagnosestellung bewerten.

Die Auswertung zeigt, dass beide Gruppen ihre Lebensqualitadt vor Beginn der Erkrankung
fast gleich einschatzen. Die Lebensqualitat zum Zeitpunkt der Befragung wird als deutlich
niedriger angesehen, wobei auch hier die Einschatzungen beider Gruppen wieder nahe
beieinander liegen (= Tabelle 11). So bewerten sowohl die Patienten ihre Lebensqualitat
vor der Erkrankung mit 7,9(+2,8) als auch die Angehdrigen mit 7,9(x2,4) recht hoch.

Die aktuelle Lebensqualitat stufen die Patienten mit einem Wert 3,5(+2,6) etwas schlechter
ein als die Angehorigen mit 4,1(+2,4).

Die weitere Auswertung der Ergebnisse zeigt jedoch auch, dass innerhalb eines Patienten-

Angehdrigen-Paares die Antworten nur gering miteinander korrelieren (= Abbildung 21).

Damit die Palliativmedizin zu einer Verbesserung der aktuellen Lebensqualitat von ALS-
Patienten beitragen kann, versuchten wir herauszufinden, welche Einschrankungen im Alltag
und welche Symptome die Patienten und Angehdrigen besonders belasten. Mit Hilfe des
Amyotrophic Sclerosis Functional Rating Scale suchten wir deshalb nach Zusammenhangen
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zwischen den Alltagsfahigkeiten und der jeweiligen Lebensqualitdt von Patient und
Angehorigem. Vor der Auswertung erwarteten wir, dass vor allem Patienten mit einer
niedrigen Punktzahl beim ALS-FRS ihre Lebensqualitat auch entsprechend niedrig bewerten
wirden. Ein solches Ergebnis hatte mit Studien aus den Jahren 2003 und 2005
Ubereingestimmt, welche die Belastung der Angehdrigen untersuchten (Hecht, Graesel et al., 2003)
(Chio, Gauthier et al., 2005). Diese waren zu dem Ergebnis gekommen, dass die Belastung von
Angehdorigen von ALS-Erkrankten — im Gegensatz zu Angehdrigen von Patienten mit anderen
chronischen Erkrankungen — proportional zu den durch die Erkrankung hervorgerufenen
Einschrankungen und damit dem Schweregrad der Erkrankung steigt.

Die Auswertung unserer Ergebnisse zeigt jedoch, dass sowohl bei den Patienten als auch bei
den jeweiligen Angehdrigen eine objektive Einschrankung der Leistungs- und Lebensfahigkeit
nur einen geringen Einfluss auf die Gesamtbeurteilung ihrer Lebenssituation

(= Abbildungen 22 und 23) hat. Eine geringe Punktzahl beim ALS-FRS bedeutet somit nicht
zwangslaufig eine schlechte Beurteilung der Lebensqualitdt. Zu ahnlichen Ergebnissen
kamen auch Studien, welche im Jahr 2000 im Neurology (simmons, Bremer et al.,, 2000) SOWie 2005 im

Journal of the Neurological Sciences (Lo coco, Lo Coco et al., 2005) verdffentlicht wurden.

Um herauszufinden, ob und wie stark einzelne Symptome die Lebensqualitat beeinflussen
kdnnen, verglichen wir zundchst das Vorhandensein eines Symptoms mit der derzeitigen
Lebensqualitdt von Patienten und Angehdrigen. Fir die Messung der derzeitigen Belastung
durch einzelne Symptome wurde die Likert-Skala verwendet. Die darauf folgenden
Korrelationsanalysen sollten Auskunft dariiber geben, wie durch das Vorhandensein und die
Auspragung bestimmter Symptome die Lebensqualitdt von Patienten und Angehdrigen
besonders beeintrachtigt wird.

Auf diese Weise lassen sich aus der Gesamtheit der Symptome einzelne identifizieren, die
die Lebensqualitat offensichtlich negativ beeinflussen. Daraus lasst sich folgern, dass diese
Symptome bei vielen Patienten derzeit bei Weitem noch nicht ausreichend kontrolliert sind.
Wenn die Palliativmedizin ihr Hauptziel — namlich das der Optimierung der Lebensqualitat —
auch bei ALS-Patienten erreichen will, dann missen in Zukunft alle Anstrengungen
unternommen werden, bei jedem Patienten die unterversorgten Symptome zu detektieren

und die symptomatisch lindernde Versorgung zu optimieren.
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Die Lebensqualitat der Patienten wird am meisten durch das Vorhandensein der Symptome
Verschleimung, Sprechstérungen und Schmerzen belastet (= Tabellen 13 und 14;
Abbildungen 24 bis 26). Besonders Patienten mit Sprechstérungen beurteilen ihre
Lebensqualitdt eher negativ. Schon allein das Vorhandensein dieses Symptoms fihrt zu einer
schlechteren Beurteilung der Lebensqualitat. Es besteht zwar mit p<0,05 eine signifikante,
jedoch nur geringe Korrelation (= Tabelle 18) zwischen der Lebensqualitdt und dem Grad

der Belastung, also wie stark diese Sprechstérung ausgepragt ist.

Ebenso hangt die Lebensqualitat der Patienten direkt mit der subjektiv empfundenen
Belastung durch die bulbaren Symptome Probleme beim Schlucken (Tabelle 17) und
vermehrter Speichelfluss (= Tabelle 18) zusammen. Auch die Ergebnisse der Arbeitsgruppe
um da Costa Franceschini (da costa Franceschini und Mouréo, 2015) zeigen, dass die Abnahme der
Lebensqualitat bei Patienten mit bulbdrer Symptomatik signifikant haufig direkt mit der

Schwere der Dysarthrie und Schluckbeschwerden verbunden ist.

Auch das Symptom Schmerzen hat eine signifikante Auswirkung auf die Einschatzung der
Lebensqualitadt durch die Patienten. Nicht nur die Tatsache, dass ein Patient Schmerzen
verspurt (= Abbildung 26) sondern auch in welcher Intensitit er diese empfindet

(= Tabelle 18), wirkt sich negativ auf seine Beurteilung der Lebensqualitat aus. Daraus lasst
sich schlieRen, dass das Symptom Schmerzen im medizinischen Alltag ein oft unterschatztes
und vernachldssigtes Symptom bei Patienten mit Amyotropher Lateralsklerose ist. Dies
bestatigt auch eine Studie der Martin-Luther-Universitat Halle-Wittenberg (Hanisch, skudlarek et al,
2015) aus dem Jahr 2015.

Zwischen der vom Patienten empfundenen Auspragung eines Symptoms und der
Einschatzung der eigenen Lebensqualitat durch die Angehdérigen zeigt sich bei keinem

einzigen Symptom ein signifikanter Zusammenhang (- Tabellen 17 und 18).

Das Symptom Muskelsteifheit hat bei den Patienten selbst keinen Einfluss auf die
Lebensqualitdt. Im Gegensatz dazu kann nur bei Vorhandensein von Muskelsteifheit eine
signifikante, negative Beeinflussung der Lebensqualitat der Angehdérigen nachgewiesen

werden (= Tabelle 15 und Abbildung 27).
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Zusammengefasst:

A Die Lebensqualitat sinkt nach Diagnosestellung bei Patienten und
Angehdorigen gleichermaRen.

A Innerhalb eines Patienten-Angehdrigen-Paares besteht bei der
Beurteilung der Lebensqualitat ein signifikanter, jedoch nur geringer
Zusammenhang.

A Patienten, deren korperliche Leistungsfahigkeit objektiv eingeschrankt
ist, bewerten ihre Lebensqualitat nicht zwangslaufig negativ.

A Bei den untersuchten ALS-Patienten waren die Symptome
Verschleimung, Sprechstérungen, Atemnot und Schmerzen sowie die
bulbédren Symptome besonders belastend.

A Bei der Betreuung und Behandlung von ALS-Patienten sollte daher ein

besonderes Augenmerk auf diese Symptome gelegt werden.
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9.3. Palliativmedizin - Informationsstand und Bedarf
Fiir AuRenstehende ist es kaum oder gar nicht nachvollziehbar, was es bedeutet, als Patient
die Diagnose ,ALS’ zu erhalten.
Der Betroffene muss zunachst die Tatsache verinnerlichen, dass es keine Operationen oder
keine anderen kurativen MaRnahmen zur Behandlung der Erkrankung gibt. AuBerdem wird
selbst eine kurze, vorsichtige Beschreibung dessen, was diese Krankheit ausmacht, den

Patienten aufs AuRerste erschrecken.

Aus diesem Grund kommt gerade den ersten Arztgesprachen, an denen auch méglichst
mindestens ein Angehdriger teilnehmen sollte, eine grolRe Bedeutung zu.

Denn dabei konnte und sollte dem Patienten und seinen Angehdrigen vermittelt werden,
dass durch unterschiedlichste PalliativmalRnahmen ,,praktisch alle Symptome der ALS
gelindert werden kénnen" (orasio und Voltz, 1998) und eine palliativmedizinische Versorgung
grundsatzlich schon ab dem Zeitpunkt der Diagnosestellung erfolgen sollte, um unnétige
Einschrankungen der Lebensqualitidt zu verhindern. Es muss jedoch unbedingt betont

werden, dass Palliativmedizin nicht gleichzusetzen ist mit Sterbemedizin. (Borasio und voitz, 1998)

Diesen Leitgedanken stehen aber folgende Resultate unserer Befragung gegeniiber:

Nur gut die Hélfte der Patienten (circa 55%) und der Angehdrigen (circa 53%) wusste zum
Zeitpunkt der Befragung liberhaupt, was unter Palliativmedizin zu verstehen ist

(= Abbildungen 28 und 29). Eine Halfte der ,informierten Gruppe’ hatte ihre Informationen
Uber die Medien bezogen beziehungsweise von Verwandten und Freunden erhalten. Die
andere Halfte war durch Arzte informiert worden. Letzteres bedeutet aber auch, dass nur
circa ein Viertel aller befragten ALS-Patienten von einem Arzt iber die Moglichkeiten der
palliativ-medizinischen Versorgung aufgeklart worden war (= Abbildung 32). Uber die
ambulanten Versorgungsmoglichkeiten durch APPV und SAPV wussten circa 37% der
Patienten und unwesentlich mehr Angehodrige, namlich circa 41% der Befragten, Bescheid

(= Abbildungen 30 und 31).

Hieraus lasst sich folgern:
Bei Patienten und Angehodrigen besteht ein immenses Informationsdefizit beziglich der

palliativmedizinischen Versorgung und der damit verbunden Méglichkeiten.
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Zu dhnlichen Ergebnissen kam auch eine reprasentative Studie zum Thema ,, Sterben in
Deutschland — Wissen und Einstellungen zum Sterben”, welche im Jahr 2012 veroffentlich
wurde. Diese entstand im Auftrag des Deutschen Hospiz- und PalliativVerbands e.V. und
wurde von der Forschungsgruppe Wahlen Telefonfeld GmbH durchgefiihrt. Im Rahmen
dieser Studie wurden 1044 erwachsene Personen telefonisch zu ihrem Wissen bezliglich
Begriffen wie Hospiz und Palliativ befragt. ,,89%, die bereits vom Begriff Hospiz gehért haben,
stehen nur 49% gegendiiber, die vom Begriff Palliativ gehért haben. Und wéhrend 66% den
Begriff Hospiz richtig zuordnen konnten, sind es im Vergleich dazu bei dem Begriff Palliativ

nur 32%.“ (Forschungsgruppe Wahlen Telefonfeld, 2012)

Als zusatzlicher Beleg fir das groBe Informationsdefizit kann auch die Tatsache dienen, dass
bis zum Zeitpunkt unserer Befragung nur circa 8% der Patienten bereits eine stationadre und
auch nur circa 10% eine ambulante Palliativversorgung liberhaupt in Anspruch genommen

hatten (- Abbildungen 33 und 34).

Andererseits ergab unsere Untersuchung, dass sowohl bei den Patienten als auch bei den
Angehdorigen ein sehr grol3es Interesse an weiteren allgemeinen Informationen zur
Palliativmedizin besteht (= Abbildung 37). Nach Ansicht der meisten Befragten kénnten der
Hausarzt oder eine Selbsthilfeorganisation diese Informationen vermitteln

(= Abbildung 38). Dies bestatigt auch die schon oben genannte Studie des Deutschen
Hospiz- und PalliativVerbands e.V, nach der sich 33% der Befragten an ihren Hausarzt

wenden wiirden, wenn sie weitere Informationen zu Palliativmedizin suchten. (rorschungsgruppe

Wahlen Telefonfeld, 2012)
Ein dhnlich groBes Interesse zeigt ein GroRteil der bis dahin uninformierten Patienten und
Angehorigen an spezialisierter ambulanter Palliativversorgung und wiinscht sich weitere
Informationen dazu (= Abbildungen 35 und 36).

Was das Interesse an den durch die SAPV-Teams angebotenen Leistungen angeht, so ergibt
sich, dass Patienten und Angehdrige folgende Leistungen im Rahmen der speziellen

ambulanten Palliativversorgung als besonders wichtig ansehen:

Beratung zu schwierigen Fragen der Pflege
Erstellung eines individuellen Behandlungsplanes inklusive eines Notfallplanes

Koordination der diversen Behandlungen und Therapien
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Arzt oder Pflegefachkraft in 24-stiindiger Rufbereitschaft

Relativ geringes Interesse bekundeten die Befragten an der Zusammenarbeit mit weiteren,
das heildt Giber die Kerngruppe hinausgehenden Helfern, wie zum Beispiel Seelsorgern oder

ambulanten Hospizdiensten (= Tabelle 19).

Zusammengefasst:

A Die Halfte der Befragten weil nicht, was man unter Palliativmedizin
versteht.

A Nur ein Viertel aller befragten ALS-Patienten ist von einem Arzt Gber
die Moglichkeiten der palliativmedizinischen Versorgung aufgeklart
worden.

A Grundsatzlich besteht groRRes Interesse an allgemeinen Informationen
zu Palliativmedizin und zu ambulanter Versorgung.

A Nur ein geringer Teil aller Patienten hat bisher eine ambulante oder
stationare palliativmedizinische Versorgung erfahren.

A Die Patienten zeigen bei den angebotenen Leistungen der SAPV
besonders groRes Interesse an der Beratung bei der Pflege und der

Erstellung eines Notfallplanes.
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9.4. Beurteilung der Methodik
Insgesamt sind die Ergebnisse der Befragung duRerst aussagekraftig, da 165 auswertbare
Bogen — bei einer Gesamtzahl von circa 6.000 bis 8.000 Patienten mit Amyotropher
Lateralsklerose in Deutschland — fiir ein vergleichsweise groRes Patientenkollektiv stehen.
Die beachtliche Riicklaufquote der Fragebégen von 81,33% zeigt auRerdem, welch hohen

Stellenwert die meisten Befragten den behandelten Themen beigemessen haben.

Bewusst nahmen wir zur Erhebung der Lebensqualitat keinen genormten Fragebogen, wie
zum Beispiel den McGill Quality of Life Questionnaire, in unseren Fragenkatalog auf und
verzichteten auch auf eine einfliihrende Begriffserklarung. Wir waren und sind davon
Uberzeugt, dass der Begriff Lebensqualitdt schon langst Eingang in den taglichen
Sprachgebrauch gefunden hat und so jeder seine individuelle Vorstellung davon hat

(= Kapitel 9.2).

Durch die Wahl des Studiendesigns (= Kapitel 7), welches keine Moglichkeit zuldsst die
Identitat des Teilnehmers zu ermitteln, wollten wir den befragten Patienten und
Angehorigen die Sicherheit vermitteln, dass ihre Privatsphare unbedingt respektiert wird
und sie gleichzeitig zu ehrlichen Antworten ermuntern.

Diese Anonymitat konnten wir schaffen, indem nicht wir selbst die Bogen versandten,
sondern die Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke. Nur die Mitarbeiter der DGM kannten
die Mitgliederliste und somit die Empfanger unserer Fragebdgen.

Auf diese Weise konnten wir zwar die Betroffenen davor schiitzen, dass sie nicht noch
einmal durch schriftliche Riickfragen, Telefonate oder gar Hausbesuche erneuten
Belastungen ausgesetzt wurden. Wir nahmen uns dadurch aber auch die Moglichkeit,
Unklarheiten, die es hin und wieder vor allem in den frei formulierten Antworten gab, durch

gezieltes Nachfragen auszurdumen.

Ferner ist davon auszugehen, dass manche Patienten auf Grund ihrer kérperlichen
Einschrankung nicht in der Lage waren, die Fragebdgen selbst auszufiillen und ihre
Antworten wahrscheinlich genau den Personen diktierten, von deren Hilfe sie abhangig
waren. Vor allem Antworten im Bereich Soziale Beziehungen konnen auf diese Weise an

Authentizitat eingeblfR3t haben.
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10.Zusammenfassung und Schlussfolgerungen

Die Amyotrophe Lateralsklerose ist eine neuromuskulare Erkrankung mit einer Inzidenz von
circa 3/100.000. (Ludolph, 2012, Motoneuronenerkrankung) (Gleixner, Miiller et al., 2011/12) Trotz groRer
Forschungsfortschritte in den letzten Jahren ist die Pathogenese bis heute noch weitgehend
unbekannt. Die Erkrankung fiihrt zu fortschreitenden Lahmungen und haufig zum Verlust der
Sprech- und Schluckfahigkeit. Eine Gberzeugende kausale Therapie existiert bis heute nicht,
sodass die Symptomlinderung im Vordergrund steht.

Die Patienten versterben nach durchschnittlich 3-4 Jahren meist an Ateminsuffizienz oder

rezidivierenden Pneumonien.

Das moderne Verstandnis von Palliativmedizin enthilt viele Inhalte und Ziele, die bereits seit
dem Ende des 16. Jahrhunderts in der medizinischen Literatur immer wieder beschrieben
worden sind. Als eigenstandige Fachdisziplin der Medizin hat die Palliativmedizin aber erst in
den 1960er und 1970er Jahren in England ihren Ursprung gefunden. Seither hat sie weltweit
an Bedeutung gewonnen. Ziel der Palliativbewegung ist es, zu einem Umdenken weg von der
rein technisch orientierten Medizin und hin zu einem Verstandnis der Medizin zu flihren, in

dem der Mensch ganzheitlich betrachtet und entsprechend betreut wird.

Auch wenn in Deutschland Palliativmedizin oft falschlicherweise mit der Behandlung von
Tumorpatienten im Endstadium gleichgesetzt wird, sollten alle Patienten mit einer kausal
nicht (mehr) therapierbaren Krankheit — bei entsprechendem Bedarf — Zugang zu
palliativmedizinischer Versorgung erhalten.

Dies gilt selbstverstdndlich auch fiir Patienten mit neuromuskulédren Erkrankungen.

Die Erfahrungen im klinischen Alltag zeigen jedoch, dass besonders diese Patienten nicht

genug Unterstitzung erhalten.

Aus diesem Grund wurde ein grofReres Projekt ins Leben gerufen, das sich zum Ziel gemacht
hat, bei Patienten mit neuromuskularen Erkrankungen, ihren Angehorigen und den
betreuenden Arzten den Bedarf an ergidnzender palliativmedizinischer Behandlung zu
erfassen und Wege fir ein partnerschaftliches Modell zwischen Palliativmedizin, den
Patienten und den bei der Versorgung dieser Patienten beteiligten Fachgebieten zu

entwickeln.
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Im ersten Teil dieses Projektes ging es darum, detaillierte Informationen von den
Betroffenen einzuholen. Hierzu wurden zundchst ausfihrliche Interviews mit sieben
Patienten und einem jeweiligen pflegenden Angehdorigen Gber deren Belastungen und
Winsche im Zusammenhang mit der ALS-Erkrankung gefiihrt. Die Tonaufnahmen wurden
ausgewertet, wichtige Themen identifiziert und umfassende Fragebdgen fiir ALS Patienten
und die pflegenden Angehorigen erstellt.

Mit Hilfe der Fragebdgen wollten wir erfahren, inwieweit die Krankheit Auswirkungen auf
die sozialen Beziehungen und die Lebensqualitat hat. AuRerdem sollte der Bedarf an

palliativmedizinischer Versorgung, insbesondere an SAPV-Betreuung, erfasst werden.

Mit Unterstlitzung der Deutschen Gesellschaft fir Muskelkranke, DGM, wurden 229
Fragenbogenpaare an ALS-Patienten verschickt. 183 Bégen wurden an uns zurlickgesandt,
was einer Riicklaufquote von 81,33% entspricht. Hiervon waren 165 Patienten- und 141

Angehorigenbdgen auswertbar.

Bei insgesamt circa 6.000 bis 8.000 ALS-Patienten in Deutschland ist ein Studienkollektiv von
165 Patienten Uberaus reprasentativ. Zudem ist die hohe Riicklaufquote der Fragebdgen ein

sehr deutlicher Hinweis darauf, wie groR der Wunsch nach Unterstiitzung und Hilfe ist.

Die Auswertung ergab, dass die Auswirkungen der Krankheit auf die sozialen Beziehungen
von ALS-Patienten und Angehdrigen dahnlich bewertet werden. Im Durchschnitt zeigen beide
Gruppen nur maliges Interesse an einer intensiveren Betreuung der Angehorigen durch die
Arzte, dennoch sollte diese ausdriicklich angeboten werden. Bei der Begleitung der
Patienten sollte auch deren Sorge um die Belastung der pflegenden Angehdorigen
thematisiert werden. Viele Patienten haben Schuldgefiihle. Sie gehen zudem davon aus, dass
die Angehorigen zu wenig zeitlichen Freiraum haben. Die Angehdrigen bestatigen, dass die
personliche Belastung steigt, wenn ihre eigene freie Zeitgestaltung aufgrund der Betreuung
des Kranken nur noch sehr eingeschrankt moglich ist. Aus diesem Grund sollten alternative
Betreuungsmoglichkeiten angeboten und gefordert werden, welche es den Angehdorigen in

ausreichendem Male erlauben fir sich selbst freie Zeitrdume zu schaffen.

Die Lebensqualitat sinkt nach Diagnosestellung bei Patienten und Angehorigen
gleichermalien und in erheblichem Ausmal3. Innerhalb eines individuellen Patienten-

Angehorigen-Paares kann die Beurteilung jedoch divergieren. Beurteilt auf der Basis des ALS-
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FRS bewerten Patienten, deren Leistungs- und Lebensfahigkeit objektiv eingeschrankt ist, die
Lebensqualitat nicht zwangslaufig als schlecht. Die physischen Hauptursachen fir die
Einschrankung der Lebensqualitat sind bei ALS-Patienten und ihren Angehorigen die
Symptome Verschleimung, Sprechstérungen, Atemnot und Schmerzen sowie die bulbaren
Symptome Probleme beim Schlucken und vermehrter Speichelfluss. Vor allem das Symptom
Schmerzen ist bisher besonders stark bei der Therapie von ALS-Patienten vernachlassigt
worden.

Die Kontrolle aller oben genannten Symptome sollte in Einzelstudien eingehend untersucht
werden. Nur so kann in Zukunft eine Optimierung der Symptomlinderung und damit eine

Verbesserung der Lebensqualitat erreicht werden.

Die Halfte der Befragten weild nicht, was man unter Palliativmedizin versteht. Nur ein Viertel
aller befragten ALS-Patienten ist von einem Arzt iber die Méglichkeiten der
palliativmedizinischen Versorgung aufgeklart worden. Das Interesse an allgemeinen
Informationen zu Palliativmedizin und speziell zu ambulanter Versorgung ist sehr groR.
Obwohl seit dem Jahr 2007 jeder Patient einen Rechtsanspruch auf eine spezialisierte
ambulante Palliativversorgung hat, haben nur 10% eine solche Betreuung bisher erfahren.
Die Mehrzahl der Befragten wiirde jedoch — bei einem entsprechenden Angebot —
spezialisierte, ambulante palliativmedizinische Unterstitzung in Anspruch nehmen, was
einen weiteren Ausbau des Versorgungsnetzes dringend erforderlich macht. Unter den
vielen Moglichkeiten und Angeboten dieser spezialisierten Betreuung interessieren sich die
Betroffenen vor allem fiir die Beratung bei schwierigen pflegerischen Fragen und der
Erstellung eines individuellen Behandlungsplans, inklusive eines Notfallplans fir
Krisensituationen.

Bei der Weitergabe der Informationen Uber alle genannten palliativmedizinischen
Versorgungsmoglichkeiten besteht ein immenses Defizit.

Speziell die Neurologen, die in vielen Féllen die ersten Gesprache mit den ALS-Patienten
Uber die Erkrankung fiihren, aber auch die Hauséarzte sollten diesbeziglich besser geschult
werden. Hierbei sollte betont werden, dass Palliativmedizin nicht gleichzusetzen ist mit

Sterbemedizin und schon von Beginn an Teil der Behandlung von ALS-Patienten sein sollte.

Grundsatzlich bleibt zu hoffen, dass durch die Aufnahme der Palliativmedizin in das

Curriculum aller Mediziner ein Umdenken auch innerhalb der gesamten Arzteschaft
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stattfindet, denn

Palliativmedizin ist Aufgabe aller Arzte“(anneser, 2013, 5.11).
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14. Anhang

14.1. Informationsschreiben

Befragung von Patienten und mit neuromuskuldren Erkrankungen und deren Angehdrigen zur

detaillierten Erfassung und Analyse von Problemen, Wiinschen und Bediirfnissen im
Zusammenhang mit der Erkrankung, unter besonderer Beriicksichtigung des palliativmedizinischen

Aspekts
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Sehr geehrte Patientin, sehr geehrter Patient, sehr geehrte Angehorige,
hiermit mochten wir Sie bitten, an der im Folgenden vorgestellten Befragung teilzunehmen.

Sie sind derzeit Patient/-in mit einer neuromuskuldren Erkrankung oder Angehorige/-r dieses
Patienten.

Um herauszufinden, welche Probleme, Wiinsche und Bediirfnisse Sie hinsichtlich der Erkrankung
und deren Behandlung haben, méchten wir Sie gerne zu diesen Themen befragen. Besondere
Aufmerksamkeit legen wir hierbei auf die palliativmedizinische Betreuung zuhause bzw. in der
Klinik.

Unsere Fragen basieren auf zahlreichen Interviews, die wir im Vorfeld mit Patienten und deren
Angehorigen gefiihrt haben.

Ihre Teilnahme an dieser Befragung ist freiwillig.

Der nachfolgende Text gibt Ihnen Antworten auf einige Fragen, die Sie sich wahrscheinlich zu unserer
Studie stellen. Falls Sie noch weitere Fragen dazu haben, werden wir lhnen diese gerne personlich
beantworten.

Bitte zogern Sie nicht, uns zu kontaktieren und alle Punkte anzusprechen, die lhnen unklar sind.

1. Warum wird diese Studie durchgefiihrt?

Das Projekt hat zum Ziel, bei Patienten und deren Angehdérigen die Zufriedenheit mit der bisher
bestehenden Betreuung zu erfassen. Gleichzeitig soll ein moglicher Bedarf an zusatzlicher
palliativmedizinischer Behandlung erfragt und MaRRnahmen ausgearbeitet werden, die eine rasche
Umsetzung der dabei erworbenen Erkenntnisse zugunsten aller Betroffenen ermoglichen.

Insbesondere soll auch untersucht werden, welche Rolle hierbei die stationare palliativmedizinische
Versorgung sowie die Unterstiitzung durch die neu gegriindeten Teams der spezialisierten
ambulanten Palliativversorgung (SAPV) spielen kénnten.

2. Was ist Palliativmedizin?

Palliativmedizin ist nach der Definition der Weltgesundheitsorganisation und der Deutschen
Gesellschaft fir Palliativmedizin ,,die aktive, ganzheitliche Behandlung von Patienten mit einer
progredienten, weit fortgeschrittenen Erkrankung und einer begrenzten Lebenserwartung zu der
Zeit, in der die Erkrankung nicht mehr auf eine kurative Behandlung anspricht und die
Beherrschung von Schmerzen, anderen Krankheitsbeschwerden, psychologischen, sozialen und
spirituellen Problemen hochste Prioritdt besitzt”. Aus dieser Definition wird klar, dass das
Aufgabenfeld der Palliativmedizin tiber Symptomkontrolle und Schmerztherapie weit hinausreicht.
Vielmehr geht es um eine umfassende Betreuung des Patienten und der Angehdérigen durch ein
multidisziplindres Team, zu dem neben Pflegepersonal und Arzten auch Sozialarbeiter und Seelsorger
sowie fallweise Psychologen, Atem- und Physiotherapeuten gehéren.
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3. Wie ist der Ablauf der Studie und was muss ich bei Teilnahme beachten?

Im Rahmen dieser Studie werden Sie anhand eines Fragebogens zu lhrem aktuellen Befinden und
lhren Beschwerden befragt, um herauszuarbeiten, welche Probleme, Wiinsche und Bediirfnisse bei
lhnen und lhren Angehérigen bestehen. Einen wichtigen Bestandteil sollen - entsprechend dem
Aufgabenbereich der Palliativmedizin - hierbei auch psychosoziale und spirituelle Bediirfnisse bilden.

Um einen genaueren Uberblick iber lhre hausliche Versorgungsstruktur zu erhalten, méchten wir
zusatzlich zu lhrer Befragung auch eine Befragung eines lhrer Angehorigen durchfiihren.

4. Was bedeutet die Teilnahme an der Studie fiir meine Behandlung?

Die Befragung findet begleitend zu Ihrer Behandlung und unabhangig von dieser statt. Die
Ergebnisse der Studie kdnnen dazu beitragen, in Zukunft die Qualitdt der Versorgung von Patienten
mit dhnlichen Erkrankungen zu verbessern.

5. Welche Risiken sind mit der Teilnahme an der Studie verbunden?

Mit der Teilnahme an der Studie sind keine Risiken verbunden.

6. Entstehen fiir mich Kosten durch die Teilnahme an der Befragung? Erhalte ich eine
Aufwandsentschadigung?

Durch lhre Teilnahme an dieser Studie entstehen fiir Sie keine Kosten. Leider kénnen wir lhnen keine
Aufwandsentschadigung zukommen lassen.

7. Kann ich selbst meine Teilnahme an der Studie beenden?

Sie kdnnen jederzeit, auch ohne Angabe von Griinden, lhre Teilnahme beenden, ohne dass lhnen
dadurch irgendwelche Nachteile entstehen.
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8. Was geschieht mit meinen Daten?

Mit der Riickgabe des Fragebogens erkldren Sie sich einverstanden, dass |hre Antworten
elektronisch gespeichert und wissenschaftlich ausgewertet werden.

Der Fragebogen enthalt Fragen zu medizinischen Befunden und persdnlichen Daten. lhre Antworten
werden in anonymisierter Form gespeichert und ausschlieBlich zu wissenschaftlichen Zwecken
genutzt. Anonymisiert bedeutet, dass weder lhr Name, noch lhre Initialen verwendet werden.
Stattdessen verwenden wir einen zufallig zugewiesenen Nummerncode.

AulRerdem sind lhre Daten gegen unbefugten Zugriff gesichert und werden nicht an Dritte
weitergegeben.

9. Was mache ich mit den ausgefiillten Fragebégen?

Zusammen mit den Fragebdgen wurde lhnen ein bereits frankierter Umschlag mit Sichtfenster
lbergeben. Sie brauchen nach lhrer Schreibarbeit nur noch die ausgefillten Fragebdgen in diesen
Umschlag stecken.

Dieses Anschreiben ist zum Verbleib bei Ihren Unterlagen gedacht.

10. An wen wende ich mich bei weiteren Fragen?

Sie haben stets die Gelegenheit zum Gesprach mit denen auf Seite 1 genannten Ansprechpartnern,
um weitere Fragen im Zusammenhang mit der Studie zu klaren.

Sehr geehrte Patientin, sehr geehrter Patient, sehr geehrte Angehdrige,

unser Fragebogen wird 15 Seiten umfassen. Bitte lassen Sie sich nicht von vorherein davon
abschrecken!

Sie werden sehen, dass Sie die Fragen in ca. 25-30 Minuten beantworten kénnen.

Bitte denken Sie auch daran, dass Ihre Arbeit wesentlich dazu beitréigt, in Zukunft die Qualitét der
Versorgung von Patienten mit dhnlichen Erkrankungen zu verbessern.

Wir danken Ihnen im Voraus fiir Ihr Mitwirken bei diesem wichtigen Forschungsprojekt.

lhr Studienteam
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14.2. Patientenfragebogen

Befragung von Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen und deren Angehdrigen zur

detaillierten Erfassung und Analyse von Problemen, Wiinschen und Bediirfnissen im

Zusammenhang mit der Erkrankung, unter besonderer Beriicksichtigung des palliativmedizinischen

Aspekts

Fragebogen: Patient

Philipp Keidel

Doktorand an der TU Minchen

Palliativmedizinischer Dienst

Klinik fir Psychosomatische Medizin und Psychotherapie
Ismaninger Str. 22

81675 Miinchen

Tel.: 089/12013139

Email: TU.Studie@gmail.com

PD Dr. Johanna Anneser

Facharztin fiir Neurologie

Palliativmedizinischer Dienst

Klinik flr Psychosomatische Medizin und Psychotherapie
Ismaninger Str. 22

81675 Miinchen

Tel.: 089/4140-6424

Sehr geehrte Patientin, sehr geehrter Patient,

zur Sicherheit lhrer Daten werden alle Fragebégen dieser Erhebung absolut anonym ausgewertet.

Fiir den Fall, dass Sie mehrere Fragebogen-Satze erhalten oder bereits erhalten haben, senden Sie

uns bitte nur einen ausgefiillt zuriick.
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Allgemeine Angaben
Patient:

+* Welches Geschlecht haben Sie?
U weiblich U ménnlich
% Wie alt sind Sie?
Jahre
+* In welchem Bundesland leben Sie?

+* Welchen Familienstand haben Sie?
O ledig O verheiratet U mit Partner lebend O geschieden QO verwitwet
U sonstiges:

< Welchen Beruf Giben bzw. libten Sie aus?

+* Wie ist der Status lhrer Beschiftigung?

4 Vollzeit U Teilzeit U Hausfrau/-mann O arbeitslos
U beurlaubt U berentet U berentet wegen ALS

** Welchen Versicherungsstatus haben Sie?
U Privat 4 Allgemein U Selbstzahler

++ Sind Sie Mitglied einer Patienten-Selbsthilfeorganisation (z.B. Deutsche Gesellschaft fiir
Muskelkranke)?
Uja U nein
> Wenn ja, welcher?

Betreuender Angehoriger (falls vorhanden):

** Welches Geschlecht hat der Ilhnen am nichsten stehende Angehérige?
U weiblich U ménnlich
** Welches Alter hat dieser Angehérige?
Jahre
+* In welcher Beziehung steht er oder sie zu lhnen?
U Ehepartner U Lebenspartner U Elternteil O Tochter
U Sohn U Geschwister U Sonstige:
< Welchen Beruf iibt bzw. libte dieser Angehorige aus?

** Wie ist der Status seiner Beschiftigung?
O Vollzeit U Hausfrau/-mann O arbeitslos [ berentet
U Teilzeit =» zur Pflege O
U Beurlaubung = zur Pflege U
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0
0'0

0
0'0

Erkrankung

An welcher Erkrankung leiden Sie?

Was waren die ersten Symptome der Erkrankung?

Wann sind diese ersten Symptome aufgetreten?
Monat Jahr

In welchem Jahr wurde die Erkrankung das erste Mal diagnostiziert?
Monat Jahr
Wer erstellte diese erste Diagnose?

U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik
U Allgemeinarzt / Hausarzt O anderer Arzt:

Welche anderen Erkrankungen haben Sie?

Welche Medikamente nehmen Sie ein? Und wie oft? (Bitte alle Medikamente angeben!)
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+* An welchen der folgenden Symptome leiden Sie zur Zeit?

Symptome und deren Behandlung

O Muskelkrampfe

U Muskelsteifheit

QO Schwache in Armen und Beinen
U Probleme beim Schlucken
Q UbermaéRiger Speichelfluss
U Verschleimung

U Sprechstérungen

U Unkontrollierbares Lachen
O Unkontrollierbares Weinen
U Atemnot

U Schmerzen

Sonstige (bitte angeben):

a

a

a

Inwieweit fiihlen Sie sich durch folgende Symptome belastet/beeintrachtigt?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] belastet/beeintrachtigt mich

gar nicht und [10] belastet/beeintrichtigt mich sehr.
Muskelkrampfe

o 1 2 3 4 5 6 7

[e¢]

9 10 |

Uberhaupt nicht belastend

extrem belastend

o 1 2 3 4 5 6 7

9 10 |

Uberhaupt nicht belastend

Schwaiche in Armen und Beinen

extrem belastend

0 1 2 3 4 5 6 7

9 10

Uberhaupt nicht belastend

Probleme beim Schlucken

extrem belastend

0 1 2 3 4 5 6 7

9 10

Uberhaupt nicht belastend

UbermaiRiger Speichelfluss

extrem belastend

0 1 2 3 4 5 6 7

9 10

Uberhaupt nicht belastend

Verschleimung

extrem belastend

0 1 2 3 4 5 6 7

9 10

Uberhaupt nicht belastend

extrem belastend
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Sprechstérungen

o 1 2 3

9 10 |

Uberhaupt nicht belastend

Unkontrollierbares Lachen

extrem belastend

10123

910\

Uberhaupt nicht belastend

Unkontrollierbares Weinen

extrem belastend

0 1 2 3

9 10

Uberhaupt nicht belastend

Atemnot

extrem belastend

0 1 2 3

9 10

Uberhaupt nicht belastend

Schmerzen

extrem belastend

0 1 2 3

9 10

Uberhaupt nicht belastend

Fiihlen Sie sich geniigend liber die Erkrankung und deren Behandlungsmaglichkeiten

informiert?
Uja U nein

extrem belastend

Wie zufrieden sind Sie mit der bisherigen Behandlung lhrer Symptome?

Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] sehr unzufrieden und [10] sehr

zufrieden.

Muskelkrampfe

0 1 2 3

8 9 10

Sehr unzufrieden

Muskelsteifheit

sehr zufrieden

o 1 2 3

8 9 10

Sehr unzufrieden

Schwiche in Armen und Beinen

sehr zufrieden

10123

8 9 10

Sehr unzufrieden

Probleme beim Schlucken

sehr zufrieden

0 1 2 3

8 9 10

Sehr unzufrieden

UbermaRiger Speichelfluss

sehr zufrieden

0 1 2 3

8 9 10

Sehr unzufrieden

sehr zufrieden
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Verschleimung

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sehr unzufrieden sehr zufrieden

Sprechstérungen

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sehr unzufrieden sehr zufrieden

Unkontrollierbares Lachen

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sehr unzufrieden sehr zufrieden

Unkontrollierbares Weinen

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sehr unzufrieden sehr zufrieden

Atemnot

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sehr unzufrieden sehr zufrieden

Schmerzen

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Sehr unzufrieden sehr zufrieden

Welche Symptome lhrer Erkrankung werden lhrer Meinung nach zur Zeit nicht ausreichend
behandelt?

Zu welchem Bereich wiirden Sie sich mehr Informationen wiinschen?
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Medizinische Betreuung

Welche verschiedenen medizinischen Fachrichtungen sind an Ihrer Behandlung beteiligt?

O Allgemeinarzt / Hausarzt U Neurologe O Internist
U Physiotherapeut U Atemtherapeut U Ergotherapeut
U Sonstige:

Wie weit ist die kiirzeste Entfernung zum nachsten Facharzt oder zur Klinik?
ca. km
Durch welchen Facharzt werden Sie zur Zeit hauptsachlich betreut?

U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik

U Allgemeinarzt / Hausarzt O anderer Arzt:

Wie oft suchen Sie lhren Arzt in seiner Praxis auf?

ca. pro Woche oder ca. pro Monat U gar nicht
Welches Verkehrsmittel benutzen Sie dann?

U Privatauto als Fahrer U Privatauto als Beifahrer U Taxi

O o6ffentliches Verkehrsmittel U Krankentransport

U Sonstige:

Kommt dieser Arzt auch zu lhnen nach Hause?
Uja U nein

Wie oft kommt der Arzt zu lhnen nach Hause?
ca. pro Woche oder ca. pro Monat

Wie schnell kann dieser Arzt bei lhnen sein?

in ca. Minuten

Wer verschreibt Ihnen die taglichen Medikamente / Therapie (z.B. Physiotherapie)?
U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik

U Allgemeinarzt / Hausarzt O anderer Arzt:

Sind die betreuenden Arzte fiir Sie ausreichend erreichbar?
Uja U nein
» Wenn nein, was sollte sich andern?

Haben Sie das Gefiihl, dass lhre Arzte sich geniigend Zeit fiir Sie und lhre Anliegen nehmen?

Uja U nein

Haben Sie im Laufe lhrer Erkrankung die behandelnden Arzte ein- oder mehrmals gewechselt?

Qja Onein
» Wenn ja, welche Griinde gab es dafiir?
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Palliativmedizin

Palliativmedizin ist nach der Definition der Weltgesundheitsorganisation und der Deutschen
Gesellschaft flir Palliativmedizin ,die aktive, ganzheitliche Behandlung von Patienten mit einer
progredienten, weit fortgeschrittenen Erkrankung und einer begrenzten Lebenserwartung zu der
Zeit, in der die Erkrankung nicht mehr auf eine kurative Behandlung anspricht und die
Beherrschung von Schmerzen, anderen Krankheitsbeschwerden, psychologischen, sozialen und
spirituellen Problemen hochste Prioritat besitzt”. Diese Definition macht deutlich, dass das
Aufgabenfeld der Palliativmedizin tiber Symptomkontrolle und Schmerztherapie weit hinausreicht.
Vielmehr geht es um eine umfassende Betreuung des Patienten und der Angehdrigen durch ein
Team, zu dem neben Pflegepersonal und Arzten auch Sozialarbeiter und Seelsorger sowie fallweise
Psychologen, Atem- und Physiotherapeuten gehoren.

++ Hat lhnen frither schon einmal jemand erkldrt, was man unter Palliativmedizin versteht?
Uja U nein

> Wenn ja, wer?
U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik

U Hausarzt U anderer Arzt:
O Sozialarbeiter O Mitarbeiter lhrer Krankenkasse
O Verwandte/Bekannte U Sonstige:

+* Waren Sie schon einmal ambulant oder stationar in palliativmedizinischer Behandlung?
O ambulant und/oder U stationar

< Welche der folgenden Therapieformen und Betreuungsangebote haben Sie aus dem groRen
Bereich der Palliativmedizin schon in Anspruch genommen?

U Keine

O Schmerztherapie U psychologische Betreuung U Atemtherapie

U Physiotherapie U Hilfestellung im sozialen Bereich U seelsorgerische Betreuung
U Sonstige:

< Wissen Sie, dass es ein Team fiir spezialisierte ambulante Palliativversorgung (ein sog. SAPV-
Team) gibt, das Sie in bestimmten Krankheitsphasen zu Hause palliativmedizinisch betreuen
und die Koordination der Helfer iibernehmen kann?
Uja U nein
> Wenn ja, haben Sie diese hausliche Betreuung schon in Anspruch genommen?
Uja U nein
» Wenn nein, wiirde Sie diese hiusliche Betreuung interessieren?
Uja U nein
<+ Wiren Sie grundsitzlich daran interessiert, Informationen iiber alle palliativmedizinischen
Betreuungsmoéglichkeiten zu erhalten?
Uja U nein
» An wen wiirden Sie sich wenden, um diese detaillierten Informationen zu erhalten?

U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik
O Hausarzt O anderer Arzt:
U Sozialarbeiter O Mitarbeiter Ihrer Krankenkasse

U Mitarbeiter der Pflegeversicherung/ des Medizinischen Dienstes
U Selbsthilfeorganisation z.B. VDK oder DGM
U Sonstige:
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Wie wichtig waren folgenden Angebote fiir Sie?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] interessiert mich gar nicht und
[10] interessiert mich sehr.

RegelmaRige Hausbesuche nach Absprache

/o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

24-stiindige Verfiigbarkeit eines Arztes
oder einer Pflegefachkraft in Rufbereitschaft

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

Beratung, besonders bei schwierigen Fragen zur Pflege

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

Begleitung fiir Sie und Ihre Angehérigen bei der
Auseinandersetzung mit der schweren Erkrankung,
mit Sterben und Tod

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

Koordination der medizinischen,
krankengymnastischen und anderer spezieller
Behandlungen, z. B. Schmerzpumpentherapie,
Heimbeatmung

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

e i mrr e — mrm e e s o —— e e

mit standiger Anpassung an lhre Beschwerden,
inklusive eines Notfallplans fiir Krisensituationen

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

Helfern, z. B. mit Seelsorgern und ambulanten
Hospizdiensten

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Interessiert mich gar nicht interessiert mich sehr

Besitzen Sie eine Patientenverfiigung, Vorsorgevollmacht und/oder Betreuungsverfiigung?
U Patientenverfugung 4 Vorsorgevollmacht U Betreuungsverfigung
Haben Sie das Gefiihl bisher ausreichend iiber Patientenverfiigung, Vorsorgevollmacht
und/oder Betreuungsverfiigung informiert worden zu sein?

Uja U nein
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Alltag und hausliche Situation

Wie viele Personen (auBer lhnen) leben in lhrem Haushalt?
Personen
Sind Sie an der Betreuung eines minderjahrigen Kindes beteiligt?
Uja U nein
Wer macht bei lhnen den Einkauf und andere Besorgungen, z.B. (Apotheke, Bank, etc.)?

Wer bereitet lhr Essen zu?

Wer verrichtet die librigen hauslichen Aufgaben, z.B. Waschen, Spiilen, Putzen?

Werden Sie in lhren organisatorischen Anliegen, z.B. im Umgang mit Kranken- oder
Pflegeversicherung oder der Organisation von Transporten von jemandem unterstiitzt?
Uja U nein

> Wenn ja, von wem?

» Wenn nein, wiirden Sie sich zuséatzliche Unterstiitzung wiinschen?
Uja U nein
Bendétigen Sie Pflege?

Uja U nein

Wer leistet diese Pflege? [Es konnen mehrere Antworten angekreuzt werden]
U professioneller Pflegedienst U Angehorige(r) = wie viele?

O Freunde / Bekannte U andere Personen:

In welche Pflegestufe sind Sie eingeordnet?
U keine Pflegestufe O Stufe | O Stufe Il O Stufe Il

Finden Sie, dass der Medizinische Dienst der Krankenversicherung Sie korrekt eingestuft hat

und die Leistungen fiir Sie ausreichend sind?
Uja U nein
» Wenn nein, warum nicht?

Sind Sie zufrieden mit den Leistungen lhrer Krankenkasse?
Uja U nein
» Wenn nein, was kritisieren Sie besonders bzw. was sollte dringend verbessert werden?

Haben Sie Zusatzkosten fiir privat organisierte Krankenpflege, fiir welche weder die

Krankenkasse noch die Pflegeversicherung aufkommen?
U ja, ca. € pro Monat U nein

Seite | 98



0
0'0

0
0'0

0
0'0

Sind lhnen durch die Erkrankung andere finanzielle Belastungen entstanden, z.B. durch
Umbauten oder Arbeitsausfall?

Uja U nein

» Wenn ja, wodurch?

Welche Hilfsmittel/Gerite benutzen Sie? [Es kénnen mehrere Antworten angekreuzt werden]
U Keine

U Gehwagen U Rollstuhl U Pflegebett

U Badewannenlift U Kommunikator U Heimbeatmungsgeréat
U Sonstige:

Wurden Sie ausreichend bei der Hilfsmittelwahl beraten?

Uja U nein

> Wenn ja, von wem?

» Wenn nein, wiirden Sie sich hierbei mehr Unterstiitzung wiinschen?
Uja U nein
Wurden Sie grundsatzlich iiber die diversen finanziellen Moéglichkeiten informiert, die lhnen
und lhrer Familie zustehen?
Uja U nein
Wer, glauben Sie, kann Sie am besten dabei beraten?
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+* Wie beurteilen Sie lhre alltdglichen Fahigkeiten?
Verglichen mit der Zeit vor der Erkrankung, sind lhnen Veranderungen aufgefallen ...

Keine Veranderung bzw. normaler Sprachfluss
Wahrnehmbare Sprachstérung

Oft nur verstandlich bei Wiederholungen
Sprachen kombiniert mit Mimik und Gestik
Verlust der verstandlichen Sprache

1. beim Sprechen

ooooog

Keine Veranderung bzw. normaler Speichelfluss

Gering, aber eindeutig GbermaRig; eventuell nachtlicher
unkontrollierbarer Speichelfluss

MaRig vermehrt; eventuell gering unkontrollierbarer
Speichelfluss

Deutlich erhoht; etwas unkontrollierbarer Speichelfluss
Deutlich unkontrollierbarer Speichelfluss; Taschentuch standig
erforderlich

2. beim Speichelfluss

o0 O 00O

Normale Essgewohnheiten

Beginnende Essprobleme, gelegentliches Verschlucken
Anderung der Nahrungskonsistenz notwendig

Erganzende Sondenernahrung erforderlich

Keine Nahrungsaufnahme auf normalem Weg; ausschlieBlich
Sondenerndhrung

3. beim Schlucken von
Nahrung

ooooog

4. bei der Handschrift Normal, keine Veranderung

Langsam oder ungelenk, alle Worter sind lesbar
Nicht alle Worter sind lesbar

Kann Stift halten, aber nicht schreiben

Kann Stift nicht halten

00000

5. beim Schneiden von Essen
und beim Gebrauch des
Bestecks

a) Patienten ohne PEG

Normal

Etwas langsam und unbeholfen, aber keine Hilfe erforderlich
Kann das Essen meistens schneiden, aber langsam und
unbeholfen; brauche teilweise Hilfe

Essen muss geschnitten werden; kann langsam alleine essen
Muss geflittert werden

o0 000

Normal

Mit Schwierigkeiten, kann aber alle Handgriffe selbststandig
ausfuhren

Teilweise Hilfe erforderlich beim An- und Abstopseln

Kann den Pflegenden minimal unterstiitzen

Unfahig PEG selbst zu benutzen

b) Patienten mit PEG
(Beniitzung der PEG)

o000 00
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6. beim Ankleiden und der
Koérperpflege

7. beim Umdrehen im Bett und
Bettzeug richten

8. beim Gehen

9. beim Treppensteigen

10. bei der Atmung

ool 0O 0000 OO0OODOOO0 OOOCOO

o000 OO

Normale Funktion

Mihsam, aber unabhangig und vollstandig moglich
Zeitweise Hilfe oder Hilfsverfahren notwendig
Hilfspersonal erforderlich

Vollige Abhangigkeit von Hilfe

Normal

Etwas langsam und unbeholfen, aber ohne Hilfe moéglich
Alleine moglich, aber mit groBer Miihe

Kann die Aktivitat beginnen, aber nicht alleine ausfiihren
Nicht moglich

Normal

Beginnende Schwierigkeiten beim Gehen

Kann mit Unterstiutzung/Hilfsmittel gehen

Nicht gehfahig, aber anderweitiges Fortbewegen méglich
(Rollstuhl)

Keine zielgerichtete Beinbewegung moglich

Normal

Langsam

Leichte Unsicherheit oder Ermidung
Unterstitzung noétig

Nicht moglich

Normal

Kurzatmigkeit bei minimaler Anstrengung (z.B. beim Gehen
oder Sprechen)

Kurzatmigkeit in Ruhe

Intermittierende Heimbeatmung (z.B. nachts) notig
Standige Beatmung
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Soziale Beziehungen / Familie

Inwieweit treffen folgende Aussage fiir Sie zu?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet [0] trifft iiberhaupt nicht zu und [10] trifft
véllig zu.

0
0'0

0
0'0

0
0'0

0
0'0

0
0'0

0
0'0

Wenn ich fremde Hilfe erhalte, komme ich damit gut zurecht.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Meine Angehorigen sind mir eine besondere Stiitze.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft berhaupt nicht zu trifft vollig zu

Auf meine individuellen Wiinsche und Anliegen wird oft eingegangen.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich fiihle mich insgesamt gut betreut.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft berhaupt nicht zu trifft vollig zu

Das Verhaltnis zwischen mir und meinen Angehdrigen hat sich seit der Diagnose der
Erkrankung verandert.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft berhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich schatze die Belastung, die fiir meine Angehorigen durch meine Erkrankung entstanden ist,
als hoch ein.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft berhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich habe die Befiirchtung, dass meine Angehdrigen zu wenig Zeit fiir sich selbst haben.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Manchmal habe ich Schuldgefiihle, weil ich denke, durch meine Erkrankung eine Belastung fiir
meine Angehdrigen zu sein.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft berhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich sorge mich manchmal, was die Zukunft fiir mich und meine Familie bringen wird.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu
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Ich wiirde mir wiinschen, dass die Arzte auch mehr auf meine Angehérigen und deren
Bediirfnisse eingingen.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Seit der Diagnose sind die Kontakte zu meinen Freunden und Verwandten weniger geworden.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Seit der Diagnose fillt es mir schwer, Kontakt zu Freunden und Verwandten aufzunehmen bzw.
aufrechtzuerhalten.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Die Beziehung zu bestimmten Personen ist intensiver geworden.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu
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Seelische/ emotionale Befindlichkeit

Welche Gefiihle herrschen vor, wenn Sie iiber lhre Krankheit nachdenken?

Suchen Sie manchmal nach Griinden oder Erkldarungen fiir lhre Erkrankung?
Uja U nein
> Wenn ja, wie sehen diese aus?

Sprechen Sie mit lhren Angehérigen und/oder Freunden iiber Ihre Krankheit und die damit
verbundenen Probleme und Sorgen?

Uja 4 haufig U eher selten U nein
> Wenn nein oder eher selten, inwieweit fehlt lhnen diese Aussprache?
U sehr U geht so O wenig U gar nicht

Hilf Ihnen eine der Religionen bzw. eine Weltanschauung bei der Bewailtigung lhrer Situation?
Uja U nein
Haben oder hatten Sie Unterstiitzung durch einen Seelsorger?
Uja U nein
> Wenn ja, hilft Ihnen oder hat Ihnen dieser Beistand geholfen?
Uja U nein
» Wenn nein, wiirden Sie sich solch eine Unterstitzung wiinschen?
a ja U nein
Haben oder hatten Sie bereits Kontakt zu einem Psychotherapeuten/Psychologen?
Uja U nein
» Wenn nein, kdnnen Sie sich vorstellen, die Hilfe eines Psychotherapeuten/ Psychologen
selbst einmal in Anspruch zu nehmen?

Uja U nein
> Wenn ja, ist oder war dieser Kontakt positiv fur Sie?
Uja U nein

Wie schatzen Sie lhre Lebensqualitat vor der Erkrankung ein?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] kénnte nicht schlechter sein
und [10] kénnte nicht besser sein

/0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 |
Konnte nicht schlechter sein kdnnte nicht besser sein

Wie schéatzen Sie lhre Lebensqualitdt heute ein?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] kénnte nicht schlechter sein
und [10] kénnte nicht besser sein

/0o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 |
Konnte nicht schlechter sein koénnte nicht besser sein
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%+ Wie schitzen Sie die Lebensqualitat des Sie betreuenden Angehdrigen heute ein?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] kénnte nicht schlechter sein
und [10] kénnte nicht besser sein

/0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 |
Konnte nicht schlechter sein kdnnte nicht besser sein

++ Gibt es Dinge, die lhnen heute wichtiger sind als vor der Diagnosestellung?
Uja U nein
» Wenn ja, welche?

+* Gibt es Dinge, die an Bedeutung verloren haben?
Uja U nein
> Wenn ja, welche?

% Wiinschen Sie sich eine intensivere seelische Betreuung durch lhre behandelnden Arzte?
Uja U nein
% Welche weiteren Wiinsche haben Sie an Ihre Arzte?

Haben Sie diesen Fragebogen allein ausgefiillt oder hatten Sie Hilfe?
U allein U mit geringer Unterstitzung
U das Ausfillen hat jemand fir mich Glbernommen

Koénnen Sie uns abschlieBend noch ungefahr angeben, wie viel Zeit Sie zum Ausfiillen dieses
Fragebogens bendtigt haben?
ca. Min

Sehr geehrte Patientin, sehr geehrte Patient,

vielen herzlichen Dank dafiir, dass Sie sich der Miihe unterzogen haben, diesen langen Fragebogen zu
beantworten.

Sie haben damit fiir unser Anliegen, noch mehr auf Patienten mit neuromuskuléiren Erkrankungen
eingehen zu kénnen, einen wertvollen Beitrag geleistet.

Falls Sie sich fiir unsere Auswertung der Patienten- und Angehdérigenantworten interessieren, so teilen
Sie uns dies bitte per E-Mail oder mit gesonderter Post mit.

Mit freundlichen Griifsen

Ihr Studienteam
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14.3. Angehorigenfragebogen

Befragung von Patienten mit neuromuskuldren Erkrankungen und deren Angehdrigen zur

detaillierten Erfassung und Analyse von Problemen, Wiinschen und Bediirfnissen im

Zusammenhang mit der Erkrankung, unter besonderer Beriicksichtigung des palliativmedizinischen

Aspekts

Fragebogen fiir den Angehorigen, der die meiste Zeit mit dem Patienten verbringt

Philipp Keidel

Doktorand an der TU Minchen

Palliativmedizinischer Dienst

Klinik flr Psychosomatische Medizin und Psychotherapie
Ismaninger Str. 22

81675 Miinchen

Tel.: 089/12013139

Email: TU.Studie@gmail.com

PD Dr. Johanna Anneser

Facharztin fur Neurologie

Palliativmedizinischer Dienst

Klinik fir Psychosomatische Medizin und Psychotherapie
Ismaninger Str. 22

81675 Miinchen

Tel.: 089/4140-6424

Sehr geehrte Angehorige, sehr geehrter Angehoriger,

zur Sicherheit lhrer Daten werden alle Fragebogen dieser Erhebung absolut anonym ausgewertet.

Fiir den Fall, dass Sie mehrere Fragebogen-Sitze erhalten oder bereits erhalten haben, senden Sie

uns bitte nur einen ausgefiillt zuriick.

Seite | 106



0
0'0

0
0'0

0
0'0

Allgemeine Angaben

Welches Geschlecht haben Sie?
U weiblich U ménnlich
Wie alt sind Sie?
Jahre
In welchem Bundesland leben Sie?

Welchen Familienstand haben Sie?
O ledig O verheiratet U mit Partner lebend O geschieden QO verwitwet
Welchen Beruf iiben bzw. iibten Sie aus?

Wie ist der Status lhrer Beschaftigung?
Q Vollzeit O Hausfrau/-mann Q arbeitslos O berentet
O Teilzeit =» zur Pflege U

U Beurlaubung = zur Pflege U

In welcher Beziehung stehen Sie zum Patienten?

U Ehepartner U Lebenspartner U Elternteil U Tochter
U Sohn U Geschwister U Sonstige:

Leben Sie mit dem Patienten in einem gemeinsamen Haushalt?

Uja U nein

» Wenn nein, in welcher Entfernung befindet sich lhre Wohnung?
in ca. km

Leiden Sie selbst unter einer Erkrankung, die Ilhnen regelmaBig zu schaffen macht?
Uja U nein
» Wenn ja, welche und seit wann?

» Sind Sie trotz lhrer eigenen Erkrankung in der Lage, sich an der Pflege lhres kranken
Angehdrigen zu beteiligen?

Uja U nein
Sind Sie Mitglied einer Selbsthilfeorganisation?
Uja U nein

> Wenn ja, welcher?
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Palliativmedizin

Palliativmedizin ist nach der Definition der Weltgesundheitsorganisation und der Deutschen
Gesellschaft fir Palliativmedizin ,,die aktive, ganzheitliche Behandlung von Patienten mit einer
progredienten, weit fortgeschrittenen Erkrankung und einer begrenzten Lebenserwartung zu der
Zeit, in der die Erkrankung nicht mehr auf eine kurative Behandlung anspricht und die
Beherrschung von Schmerzen, anderen Krankheitsbeschwerden, psychologischen, sozialen und
spirituellen Problemen hochste Prioritat besitzt”. Diese Definition macht deutlich, dass das
Aufgabenfeld der Palliativmedizin Gber Symptomkontrolle und Schmerztherapie weit hinausreicht.
Vielmehr geht es um eine umfassende Betreuung des Patienten und der Angehdrigen durch ein
Team, zu dem neben Pflegepersonal und Arzten auch Sozialarbeiter und Seelsorger sowie fallweise
Psychologen, Atem- und Physiotherapeuten gehoren.

R/

+* Hat lhnen frither schon einmal jemand erklart, was man unter Palliativmedizin versteht?
Uja U nein
> Wenn ja, wer?

U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik

U Hausarzt U anderer Arzt:

QO Sozialarbeiter O Mitarbeiter Ihrer Krankenkasse
O Verwandte/Bekannte U Sonstige:

+* Wissen Sie, dass es ein Team fiir spezialisierte ambulante Palliativversorgung (ein sog. SAPV-
Team) gibt, das Sie in bestimmten Krankheitsphasen zu Hause palliativmedizinisch betreuen

und die Koordination der Helfer libernehmen kann?

Uja U nein
> Wenn ja, haben Sie diese hausliche Betreuung schon in Anspruch genommen?
Uja U nein

» Wenn nein, denken Sie, dass Sie diese Hilfe in bestimmten Situationen gerne in Anspruch
nehmen wiirden?
Uja U nein

< An wen wiirden Sie sich wenden, um detaillierte Informationen zur Palliativversorgung zu

erhalten?

U niedergelassener Neurologe U Neurologe in einer Klinik

U Hausarzt U anderer Arzt:

U Sozialarbeiter U Mitarbeiter Ihrer Krankenkasse

U Mitarbeiter der Pflegeversicherung/ des Medizinischen Dienstes
U Selbsthilfeorganisation z.B. VDK oder DGM
U Sonstige:
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Hausliche und pflegerische Tatigkeit

Wie groR ist lhr zeitlicher Aufwand fiir reine Haushaltsaufgaben im Haushalt des Erkrankten,
wie z.B. Kochen, Putzen, Einkaufen?

ca. Stunden pro Tag

Wie viele Stunden pro Tag sind Sie mit der unmittelbaren Pflege des Kranken beschiftigt, wie
z.B. Kérperpflege, Medikamentengabe, Hilfestellung bei der Nahrungsaufnahme?

ca. Stunden pro Tag

Erhalten Sie fiir Ihre Pflegedienste eine finanzielle Entschadigung?

Uja U nein

> Wenn ja, wie hoch ist dieser Betrag?

ca. € pro Monat

» Wenn ja, finden Sie sich ausreichend fiir Ihren Einsatz entschadigt?

Uja U nein

Wie sehr belastet Sie die korperliche Anstrengung, die mit der Pflege verbunden sind?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] belastet mich gar nicht und

[101 belastet mich sehr.
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Belastet mich gar nicht belastet mich sehr

Stehen Sie nachts auf, um dem Kranken Hilfe zu leisten?

Uja U nein
» Wenn ja, wie oft?
ca. pro Nacht

Wer auBler Ihnen leistet noch Pflege? [Es konnen mehrere Antworten angekreuzt werden]
U niemand

U professioneller Pflegedienst U andere Angehorige

U Freunde / Bekannte U andere Personen:

Haben Sie jemals praktische Tipps zur Pflege bekommen?
Uja U nein
» Wenn ja, von wem?

» Wenn nein, von wem, denken Sie, kbnnten Sie diese erhalten?
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Soziale Beziehungen / Familie

Inwieweit treffen folgende Aussage fiir Sie zu?

Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet [0] trifft iiberhaupt nicht zu und [10] trifft

véllig zu.

R/
0’0

0
0'0

0
0'0

0
0'0

0
0'0

Das Verhaltnis zwischen mir und dem Erkrankten hat sich seit der Diagnose der Erkrankung

verdndert.
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich schatze die Belastung, die durch die Erkrankung fiir mich entstanden ist, als hoch ein.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Manchmal habe ich das Gefiihl, zu wenig Zeit fiir mich selbst zu haben.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Hin und wieder habe ich Schuldgefiihle, weil ich fiirchte nicht genug fiir meinen Angehorigen

zu tun.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich sorge mich manchmal, was die Zukunft fiir uns alle bringen wird.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Ich wiirde mir wiinschen, dass die Arzte auch mehr auf mich, die anderen Angehérigen und

unsere Bediirfnisse eingingen.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu

Seit der Diagnose hat sich mein Kontakt zu Freunden und Verwandten reduziert.

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Trifft Gberhaupt nicht zu trifft vollig zu
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Seelische/ emotionale Befindlichkeit

Welche Gefiihle herrschen vor, wenn Sie an die Erkrankung lhres Angehérigen denken?

Welche StimmungsauBerungen des Erkrankten, wie z.B. Reizbarkeit, Traurigkeit, Mutlosigkeit,

belasten Sie besonders?

Sprechen Sie mit dem Erkrankten, anderen Angehérigen und/oder Freunden iiber die
Probleme und Sorgen, die sich fiir Sie persénlich aus der Erkrankung ergeben?
Uja 4 haufig U eher selten U nein
> Wenn nein oder eher selten, inwieweit fehlt lhnen diese Aussprache?
U sehr U geht so 4 wenig U gar nicht
Hilf Ihnen eine der Religionen bzw. eine Weltanschauung bei der Bewailtigung lhrer Situation?
Uja U nein
Haben oder hatten Sie Unterstiitzung durch einen Seelsorger?
Uja U nein
> Wenn ja, hilft Ihnen oder hat Ihnen dieser Beistand geholfen?
Uja U nein
» Wenn nein, wiirden Sie sich solch eine Unterstitzung wiinschen?
Q ja U nein
Haben oder hatten Sie bereits Kontakt zu einem Psychotherapeuten/Psychologen?
Uja U nein
» Wenn nein, kénnen Sie sich vorstellen, die Hilfe eines Psychotherapeuten/ Psychologen
selbst einmal in Anspruch zu nehmen?
Uja U nein
> Wenn ja, ist oder war dieser Kontakt positiv fur Sie?

Uja U nein
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+* Wie schatzen Sie lhre Lebensqualitat vor der Erkrankung lhres Angehorigen ein?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] kénnte nicht schlechter sein

und [10] kénnte nicht besser sein

/0o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 |
Konnte nicht schlechter sein kénnte nicht besser sein

** Wie schitzen Sie lhre Lebensqualitit heute ein?
Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] kénnte nicht schlechter sein

und [10] kénnte nicht besser sein

/0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 |
Konnte nicht schlechter sein kénnte nicht besser sein

+* Wie schatzen Sie die Lebensqualitdt des von Ihnen betreuten Angehdérigen heute ein?

Bitte bewerten Sie mit Punkten von 0 bis 10. So bedeutet z.B. [0] kénnte nicht schlechter sein

und [10] kénnte nicht besser sein

/0o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 |
Konnte nicht schlechter sein konnte nicht besser sein

++ Gibt es Dinge, die Ihnen heute wichtiger sind als vor der Diagnosestellung?
Uja U nein

> Wenn ja, welche?

++ Gibt es Dinge, die an Bedeutung verloren haben?
Uja U nein

> Wenn ja, welche?

Sehr geehrte Angehdrige, sehr geehrter Angehériger,

mit dem Ausfiillen des Angehdérigenfragebogens unterstiitzen auch Sie unsere Arbeit in wertvoller

Weise. Dafiir danken wir lhnen ganz herzlich.

Falls Sie sich fiir unsere Auswertung der Patienten- und Angehdérigenantworten interessieren, so teilen

Sie uns dies bitte per E-Mail oder mit gesonderter Post mit.
Mit freundlichen Griifsen

Ihr Studienteam
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14.4. ALS-FRS

1.Sprache

Normaler Sprachfluss

Wahrnehmbare Sprachstérungen

Nur verstandlich bei Wiederholungen

Sprache kombiniert mit nonverbaler Kommunikation
Verlust der verstindlichen Sprache

2. Speichelfluss

Normal

Gering, aber eindeutig (ibermaRig; eventuell nachtliches Sabbern
MaRig vermehrt; eventuell geringes Sabbern

Deutlich erhht; sabbert etwas

Deutliches Sabbern; Taschentuch standig erforderlich

3. Schlucken

Normale Essgewohnheiten

Beginnende Essprobleme, gelegentliches Verschlucken

Anderung der Nahrungskonsistenz notwendig

Ergdnzende Sondenerndhrung erforderlich

Keine orale Nahrungsaufnahme (ausschlieRlich Sondenerndhrung)

4. Handschrift

Normal

Langsam oder schlampig, alle Wérter sind lesbar
Nicht alle Wérter sind lesbar

Kann Stift halten, aber nicht schreiben

Kann Stift nicht halten

5a. Essen schneiden und Besteck gebrauchen

(bei Patienten ohne Gastrostomie)

Normal

Etwas langsam und unbeholfen, aber keine Hilfe erforderlich

Kann das Essen meistens schneiden, aber langsam und unbeholfen;
braucht teilweise Hilfe

Essen muss geschnitten werden; kann langsam alleine essen

Muss gefiittert werden

5b. Essen schneiden und Besteck gebrauchen

(bei Patienten mit Gastrostomie)

Normal

Unbeholfen, kann aber alle Handgriffe selbststandig ausfiihren
Teilweise Hilfe erforderlich bei Verschliissen und Deckeln

Kann den Pflegenden minimal unterstiitzen

Unféhig diese Aufgabe auszufiihren

O =N WA.sL O =N WL O =N WL

W O =N WA

-

6. Ankleiden und Kérperpflege

Normale Funktion

Miihsam, aber unabhdngig und vollstandig méglich
Zeitweise Hilfe oder Hilfsverfahren notwendig
Hilfspersonal erforderlich

Totale Abhdngigkeit

7. Umdrehen im Bett und Bettzeug richten

Normal

Etwas langsam und unbeholfen, aber ohne Hilfe maglich
Alleine maglich, aber mit groBer Miihe

Kann die Aktivitdt beginnen, aber nicht alleine ausfiihren
Hilflos

8.Gehen

Normal

Beginnende Schwierigkeiten beim Gehen

Geht mit Unterstiitzung/Hilfsmittel

Nicht gehfahig, aber anderweitiges Fortbewegen moglich
Keine zielgerichtete Beinbewegung méglich

9. Treppensteigen

Normal

Langsam

Leichte Unsicherheit oder Ermiidung
Braucht Unterstiitzung

Unméglich

10. Atmung

Normal

Kurzatmigkeit bei minimaler Anstrengung (z.B. beim Gehen
oder Sprechen)

Kurzatmigkeit in Ruhe

Intermittierende Unterstiitzung (z.B. nachts) bei der Atmung
nétig

Stindige Beatmung

=Summe
(Maximalpunktzahl 40)
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14.5. Lebenslauf

Personliche Daten

Name: Keidel

Vornamen: Philipp Gregor Valerian
Geburtsdatum: 11.03.1985
Staatsangehorigkeit: Deutsch
Arbeitserfahrung

Seit 05/2016 Arzt in Weiterbildung

im Stadtischen Klinikum Miinchen Bogenhausen
Fachbereich Notfallzentrum

04/2015 -04/2016 Arzt in Weiterbildung
im Krankenhaus Barmherzige Briider — Miinchen
Fachbereich Interdisziplindre Intensivmedizin

08/2014 - 03/2015 Arzt in Weiterbildung
im Krankenhaus Barmherzige Briider — Miinchen
Fachbereich Allgemein- und Viszeralchirugie

04/2013 -07/2014 Arzt in Weiterbildung

im Klinikum Firstenfeldbruck
Fachbereich Kardiologie und Herztransplantation

Zusatzbezeichnung

30.05.2016 Anerkennung zum Fiihren der Zusatzbezeichnung Notfallmedizin

Praktische Ausbildung

04/2012 -07/2012 Klinikum Bogenhausen Miinchen
Abteilung fiir Gastroenterologie

12/2011 -04/2012 Krankenhaus der Barmherzigen Briider Miinchen
Abteilung fiir Allgemein- und Viszeralchirurgie

08/2011-12/2011 Rotkreuzklinikum Miinchen
Abteilung fiir Anasthesie
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Universitare Ausbildung

12/2012
11/2012
WS 08/09 —WS12/13
09/2008

WS 06/07 —SS 08

Schulische Ausbildung

Approbation

Zweiter Abschnitt der Arztlichen Priifung

Hauptstudium an der Technischen Universitat Miinchen
Erster Abschnitt der Arztlichen Priifung

Humanmedizin an der Ruprecht-Karls-Universitat
Heidelberg/ Medizinische Fakultit Mannheim

1995 - 2004

Ignaz-Giinther-Gymnasium Rosenheim
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